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MEMOIRES ORIGINAUX 


LA FORME RADICULO-CORDONNALE POSTERIEURE 
DES DEGENERESCENCES SPINO-CEREBELLEUSES 


A. BIEMOND 


C'est 4 P. Mollaret que nous devons la dénomination « Dégénérescences 
spino-cérébelleuses » ; il Vintroduisit en 1929 en rapport avec son étude 
clinique détaillée du tabes de Friedreich. On a largement constaté depuis 
ce temps toute Tutilité de cette qualification, de sorte que la majorité 
des auteurs l’ont adoptée. Mollaret distingue en 1939 dans son excellent 
exposé d’ensemble, quatre formes principales de dégénérescence hérédi- 
Laire. 

I. La maladie de Friedreich : 
Il. L’hérédoataxie cérébelleuse de Pierre Marie ; 

Ill. La paraplégie spasmodique familiale du type Striimpell-Lorrain ; 

IV. La maladie de Roussy-Lévy (forme radiculo-cordonnale posté- 
rieure 


C’est avec raison que fut souligné le fait que ces différentes formes, les 
formes I et II tout au moins, ne sont point des entités morbides, mais 
seulement des types cliniques lesquels s’individualisent jusqu’a un certain 
degré par leur aspect clinique et présentent entre eux de nombreux liens 
de parenté. Cette parenté se manifeste clairement aussi au point de vu 
anatomo-pathologique. On retrouve avec une certaine constance, parmi 
le groupe des dégénérescences spino-cérébelleuses, des altérations — tres 
variables, certes, d’un type a l'autre dans un petit groupe de systémes 
anatomiques, notamment les voies spino-cérébelleuses, le cervelet, les 
cordons postérieurs et les voies pyramidales. Quant au groupe III, il 
tient une position spéciale, tant au point de vue clinique qu’au point de 
vue génétique, de sorte que la plupart des auteurs ne se sont pas ralliés 
4 la proposition faite par Mollaret d’intégrer la paraplégie spasmodique 
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familiale dans le cadre des dégénérescences spino-cérébelleuses. On ne 
saurait nier toutefois qu’il existe des formes évidentes de transition au 
point de vue clinique tout comme au point de vue anatomique. 

En suivant Mollaret, on pourrait schématiser les rapports anatomo- 
cliniques des trois premiers groupes par une formule simpliste telle que 
dans le tabes de Friedreich, les troubles débutent et prédominent dans les 
voies spino-cérébelleuses et anatomiquement plutot que cliniquement 
dans les cordons postérieurs ; dans l’hérédoataxie, l’accent se pose sur la 
dégénérescence du cervelet méme ; dans la paraplégie spasmodique fami- 
liale, c’est surtout la dégénérescence des voies pyramidales qui prime. 
Logiquement, il faudrait. conclure que, dans la quatriéme forme de Molla- 
ret, la dégénérescence des cordons postérieurs prend le premier plan et 
prédomine, cliniquement tout comme anatomiquement. Mollaret la dé- 
signe en effet comme « la forme radiculo-cordonnale postérieure des dégé- 
nérescences spino-cérébelleuses » et l’assimile pour le moment a la maladie 
de Roussy-Lévy. On n’avait point & ce sujet, jusqu’da ce jour, de vérifica- 
tion anatomique. Au point de vue clinique, la dystasie aréflexique héré- 
ditaire de Roussy-Lévy se caractérise par son allure hérédo-familiale, son 
début précoce, une légére ataxie ala marche et a lastation debout, une 
aréflexie généralisée et l’existence de pieds bots. La plupart des malades 
manifestent a la longue, aux muscles des mains et des jambes, une atro- 
phie trés discrélte rappelant l’amyotrophie de Charcot-Marie-Tooth. Com- 
me caractére essentiel, l'on notait son allure peu ou pas progressive. Cer- 
tains auteurs ont considéré ce tableau clinique comme une forme fruste 
de la maladie de Friedreich (van Bogaert). D’autres (Popow e. a.) toute 
fois, ayant observé aes cas analogues, se sont ralliés 8 l'avis de Roussy et 
Lévy. Un argument en faveur de l’autonomie de ce tableau clinique était 
sa transmission telle quelle de génération en génération, ce qui ne serait 
pas le cas quant aux formes frustes de la maladie de Friedreich. Pourtant 
la similitude des deux formes reste évidente. Je n’ai pas intention de me 
méler & cette discussion, d’autant moins que, personnellement, Je n’ai 
guére observé de cas répondant a la description de Roussy et Lévy. J 
voudrais seulement attirer l’attention sur le fait que, dans tous les cas, 
la sensibilité est restée complétement intacte, de sorte que laréflexie a 
constitué le seul argument en faveur d’une atteinte des racines ou des 
cordons postérieurs. Par conséquent, dans son apercu de 1939, la qua- 
triéme forme de Mollaret était insuffisamment représentée, au point de 
vue clinique, par la maladie (?) de Roussy-Lévy, tandis que Ja vérification 
anatomique manquait complétement. 

Or, que nous apprend a l’heure actuelle, depuis 1939, la bibliographie 
relative aux ataxies héréditaires ? Les publications des quinze derniéres 
années ont surtout attiré l’attention sur la richesse sémiologique que peu- 
vent présenter certains cas d’ataxie héréditaire et la tendance du proces- 
sus dégénératif a s’étendre Atoutes sortes de territoires sous-corticaux du 
systéme nerveux central. Des examens anatomo-—pathologiques anté- 
rieurs avaient déja relevé la fréquence d’altérations au niveau du tron¢ 
cérébral (faisceau solitaire, racine descendante du trijumeau, fibres pon- 
Lo-cérébelleuses, noyaux vestibulaires), de sorte que, anatomiquement, 
la dénomination « hérédodégénérescences spino-ponto-cérébelleuses — » 
semblait plus exacte. Toutefois, méme cette désignation ne pouvail sul- 
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fire. A cété d’atrophies du nerf optique d’apparition précoce (M™e André 
van Leeuwen), on arelevé des dégénérescences rétiniennes (van Bogaert 
«, a.) eb méme des cataractes (Sjégren). Le systéme cochléaire, les olives 
inférieures et certaines parties du systéme extrapyramidal (pallidum), 
corps de Luys) (van Bogaert e. a.), peuvent étre atteints eux aussi. Quelle 
que soit Vinterprétation génétique de ces rapports anatomo-cliniques 
compliqués, il est bien certain que, plus que toute autre forme de dégéné- 
rescence héréditaire, les dégénérescences spino-cérébelleuses inclinent a 
diffuser au dela des systémes primitivement atteints, a travers le systéme 
nerveux central. Seul, le cortex cérébral semble épargné par cette ten- 
dance a la diffusion. Ce qui n’empéche point les types fondamentaux tels 
que Mollaret les distingue de garder leur valeur. Et il me semble que la 
lacune présentée par son systéme peut étre comblée 3 Vheure actuelle 
par des faits plus récents. La forme radiculo-cordonnale postérieure de 
Mollaret, jusquici entité cliniquement douteuse et non vérifiée anatomi- 
quement, nous semble vivre d’une vie bien réelle et porter des caractéres 
anatomo-cliniques bien déterminés qui la distinguent nettement de la 
maladie de Roussy-Lévy. La famille 5. qui a fait de ma part, en 1946 et 
1951, le sujet d’une communication anatomo-clinique dans la_biblio- 
vraphie néerlandaise, peut certainement figurer ici pour y représenter cette 
quatriéme forme d’hérédo-dégénérescence spino-cérébelleuse. Des obser- 
vations ultérieures nous ont permis d’élargir nos connaissances sur la 
symptomatologie de cette entité morbide, de sorte que je puis, dés a 
présent, procéder a une description définitive. Je parlerai tout d’abord 
idles différents cas observés, puis des rapports héréditaires et ensuite de 
examen anatomo-pathologique qui a pu étre pratiqué chez un de nos 


malades. 


Observation 1. J.S., né le 2 février 1895, employé, est admis pour la premiére fois 
i la clinique neurologique en juin 1942. Le début de ses malaises remonte a 1937 : il 
i remarqué alors que lorsqu’il passait les doigts sur un buvard, il éprouvait la sensation 
de toucher du « papier d’émeri ». Il se développa ensuite un engourdissement progressif 
des deux mains et une diminution de la sensibilité tactile surtout envers les objets de 
petite dimension. 

En 1941, lengourdissement s’étend aux poignets et aux avant-bras et se manifeste 
en méme temps aux pieds. A maintes reprises, les objets s’échappent de la main du 
malade qui marche mal, surtout dans lobscurité. Il ressent de temps en temps la sensa- 
tion d’un courant électrique dans les mains et les pieds. L’examen clinique révéle, aux 
mains et aux pieds, des troubles trés nets de la sensibilité profonde ; de lastéréognosi 
et une ataxie modérée a la station debout et a la marche. Le malade, refusant tout 
examen complémentaire, quitte le service le troisiéme jour de observation. Il y revient 
le 30 mars 1944. Son état s'est nettement aggravé. A ce moment, il présente les troubles 
suivants : 1° abolition quasi complete de la sensibilité profonde, y compris la sensibilité 
iu diapason ; abolition de la discrimination tactile ; hypoesthésie tactile, surtout dans 
les parties distales des extrémités ; la sensibilité a la douleur et a la température est 
intacte, a lexception d'un certain retard de perception, surtout aux extrémités distales 
des membres ; 2° alazie irés marquée des membres supérieurs et injérieurs, nettement 
influencée par ouverture des yeux ; 3° aréflezie iendineuse aux membres supérieurs e! 
inférieurs. Les réflexes abdominaux sont intacts, les réflexes plantaires en flexion ; 
1° hypoacousie aussi bien a gauche qu’a droite pour la voix chuchotée. L’audiogramme 
révéle une surdité de perception bilatérale. A examen calorique, l’excitabilité des la- 
hvrinthes parait moyenne et symétrique, aussi bien a l'eau froide qu’a l'eau chaude. La 
motilité oculaire est intacte. L’état des pupilles et les réflexes pupillaires sont normaux, 
Le fond de l’ceil n'offre pas d’image pathologique. A part un léger agrandissement du 

eur vers la gauche, l'état des organes internes parait intact. La pression et la consti- 
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6 A. 
tution du liquide céphalorachidien sont normales. Durant son séjour a la clinique uni- 
versitaire, un mois environ aprés son admission, il s'ajoute ici deux nouveaux symp- 
tomes : 5° de légers mouvements choréiformes, quasi permanents sauf pendant I 
sommeil —, mouvements involontaires que le malade ne parvient pas a réprimer ; 6° des 
sensations de picotement dans la face et la langue, s’étendant des parties médianes 
aux parties latérales. La sensibilité a la douleur et a la température de la face et des 
muqueuses de la bouche restent intactes, mais la sensibilité tactile pour les qualités plus 
fines diminue. La sensibilité profonde intrabuccale parail nettement allérée. L’on note 
une certaine ataxie aux mouvements de la langue. La parole devient légérement dy- 
sarthrique. A maintes reprises, le malade se mord la langue et les lévres. Le 4 juillet, 
il développe brusquement une broncho-pneumonie avec hausse de la température ra- 
pidement progressive. Il succombe le 6 juillet. A l'autopsie (Institut anatomo-patho- 
logique sous la direction du P* H. T. Deelman), on note une broncho-pneumonie diffuse 
avec congestion de la rate, une dilatation du cceur avec phénoménes de décompensation 
au niveau des organes internes. une induration du sommet du poumon droit, avee bron- 
chectasies locales et pleurésie adhésive, enfin périsplénite et périhépatite fibro-adheé- 
sive. Le cerveau et la moelle sont examinés au laboratoire anatomo-pathologique de lx 
clinique neurologique (cf. plus loin). 


En résumé : il se développe chez un homme de 41 ans une affection 
chronique progressive. Celle-ci présente comme caractéres essentiels des 
troubles trés prononcés (et a la fin complets) de la sensibilité profonde 
aux quatre membres avec ataxie et aréflexie complete. Méme la sensibilité 
profonde intrabuccale est troublée. Le malade succombe 7 ans aprés le 
début de ses malaises. 


Observation 2. r. G.S., fils ainé de J. 5., né le 2 aodit 1920, imprimeur, est soigne 


pour la premiére fois a la clinique neurologique du 30 mars au 2 aodt 1945 

Au début de 1943, il a éprouvé de temps a autre une sensation de constriction au ni- 
veau des genoux, lors de courses 4 bicyclette. En avril 1943, il est envoyé en Allemagne 
pour y travailler dans une usine d’armes. I] y séjourne dans un camp de travail. Le 
travail est dur, le régime alimentaire monotone (pain, soupe aux choux). Il maigrit 
in aott 1943, il prend une angine avec fiévre. I] est hospitalisé durant une semaine 
Pendant sa convalescence il survient un engourdissement des mains et une incertitucde 
4’ la marche, surtout dans l’obscurité. En octobre 1943, il est congédié et rapatrié. Il 
se révéle complétement inapte dans une série d’emplois auxquels il fut admis. Au prin- 
temps de l'année suivante (1944), survient un engourdissement des lévres et du nei 
Le malade remarque aussi une certaine stagnation de restes alimentaires dans la bouche 
ce qu’il attribue au fait « qu'il n’arrive pas a les retrouver ». Des noyaux de prunes, des 
morceaux de chewing-gum lui échappent a chaque coup. Les symptémes cliniques qu'il 
présente en mars 1944 sont pratiquement identiques a ceux présentés par le pére 
abolition de la sensibilité profonde aur mains et aur pieds, ainsi que de la sensibilité au 
diapason, la discrimination et le sens des attitudes. La sensibilité au tact a nettement 
diminué, Seules, les impressions tactiles grossiéres sont conservées, La sensibilité a la 
douleur et a la température semblent intactes, a l'exception d’un certain retard de per- 
ception, surtout aux extrémités distales des membres. La localisation des slimuli est 
intacte (malgré l’abolition de la sensibilité profonde). Le malade se montrant incapable 
de retrouver l’endroit ou le stimulus vient d’étre appliqué, il est prié de lindiquer sut 
un schéma du corps humain ; il réussit 4 chaque épreuve. L’algésie profjonde est certai- 
nement légérement diminuée, ce qui se manifeste non seulement au pincement de la peau 
et, lors d’attitudes extrémes, dans certaines articulations, et aussi en cas de ponction 
lombaire. L’atazie qui résulte de la perte compléte de la sensibilité profonde est trés 
marquée, mais compensée en grande partie par le contréle des yeur. Quand le malade 
les ferme, il devient incapable de faire quoi que ce soit : il tatonne, ne peut rester debout 
sans soutien méme en élargissant démesurément sa base de sustentation, et n’arrivt 
pas a faire un pas. Le contrdéle optique lui permet d’accomplir de faconsuffisante des 
actes relativement simples, et il peut marcher, malgré la persistance d'un certain degri 
d’ataxie. 

On note, chez lui aussi, une aréflerie tendineuse généralisée, alors que les réfle xes 
abdominaux et plantaires sont normaux, II présente de méme que son pére, des troubles 
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sensitifs dans le domaine du trijumeau, mais seulement quant a la sensibililé profonde 
intrabuccale, Au-dessus du segment C2, la sensibilité au tact, a la douleur et a la tempé- 
rature et a la discrimination tactile est intacte. La direction du mouvement impliqué 
au nez ou a un pli cutané est correctement indiquée. Toutefois, le malade est abso- 
lument incapable de reconnaitre de simples objets de forme et de dimensions diverses 
que lon met dans sa bouche ; il lui est impossible aussi de les localiser avec précision, 
ce dont il se plaint d’ailleurs spontanément, 

Tout comme son pére, le malade a de légers mouvements choréiformes qui ne se 
produisent point toutefois aprés ouverture des yeux. Pour le reste, ’examen neurolo- 
gique est pratiquement négatif. La parole paraissait, temporairement, plus difficile 
et ralentie. La vision, le champ visuel et le fond de ceil sont intacts. L’acuité auditive 
est normale, de méme que lexcitabilité labyrinthique. L’examen interne est tout a 
fait négatif. L’électrocardiogramme montre un tracé normal, A la ponction lombaire, 
la pression parait normale. Le liquide est clair, eau de roche, Pas de pléiocytose, La 
teneur en protéines est légérement augmentée (48 mg p. 100). Le mastix-test est 
légérement positif (221100), 

Le malade reste sous contréle neurologique durant les années suivantes. I) est, a dif- 
férentes reprises, en 1946, 1947 et 1954, réadmis en observation. Le syndrome clinique 
reste tout a fait identique, il y eut méme une légére amélioration au cours de la pre- 
miére mise en observation ; la sensation d’engourdissement de la langue et des lévres 
disparut, tandis qu'il y avait amélioration de la parole. Mais les troubles de la sensibilité 
profonde intrabuceale restent les mémes ainsi que la situation établie au niveau des 
extrémités. Un examen chronaximétrique de divers muscles des jambes, pratiqué en 
1954, donne des chiffres élevés dans quelques muscles des jambes (jumeaux a g. 4.33, 
adr. 4.20; biceps femoris a g. 0.84, a dr, 2.85), Bien qu'il soit ataxique, le malade peut 
encore se promener et faire chez lui de petits travaux, Mais dés qu'il fait obscur ou 
que le sol est glissant, il n’ose plus s’aventurer au dehors, En 1946, nouveau contrdle 
du liquide, La teneur en protéines se montre Ace moment tout a fait normale (20 mg 
p. 100), tandis que les épreuves colloidales sont maintenant négatives. A chaque 
observation, le malade est traité a plusieurs reprises par de hautes doses de vita- 
mines et d’extrait de foie, 


Observation 3. J. A. A.S., second fils de J. S., né le 27 décembre 1922, relieur, 
est admis une premiére fois en observation a la clinique neurologique, du 17 mars au 
20 septembre 1944, En mars 1943, ilest mis au travail en Allemagne dans une manu- 
facture de cartonnages, Au début, son état de santé ne laisse rien a désirer. Cependant 
apres quelques mois de régime alimentaire médiocre, il commence a se plaindre d'une 
sensation de constriction autour des poignets et d’engourdissement des mains. Peu de 
temps aprés, survient de lincertitude a la marche, surtout dans lobscurité. En no- 
vermbre 1943, il est mis en observation dans une clinique neurologique de Berlin ou 
lon pose le diagnostic de polynévrite. Il est rapatrié A ce moment. Au printemps 1944, 
sensation d’engourdissement de la langue et des lévres. L’examen de mars 1944 révéle 
des troubles absolument identiques a ceux du pére (1) et du frére ainé (2) : abolition 
quasi complele de la sensibililé projonde aux membres supérieurs et inférieurs, avec méme 
iype dalarie et aréjlerie lendineuse compléle aux membres supérieurs et infjérieurs. La 
sensibilité profonde intrabuccale, légérement troublée au début, se rétablit aprés quel- 
ques mois. En méme temps, les paresthésies linguales et labiales disparaissent. La pa- 
role reste intacte, L’examen interne ne dénote rien de particulier. Le liquide céphalo- 
rachidien (mars 1944) est de composition entiérement normale. Le malade est soumis 
lui aussi & un traitement intensif par vilamines et extrait de foie. Les examens 
cliniques de 1945 et 1946 ne montrent pas de changements. Lors de contréles poli- 
cliniques ultériears (jusqu’en mars 1954), état est resté stationnaire. Le malade s'est, 
mieux encore que son frére, et de facon remarquable, adapté a la perie compléte de 
la sensibilité profonde. Pour autant qu’il puisse contrdler ses mouvements par la vue, 
il se distingue a peine des autres personnes 

Seul, un examen plus attentif permet de découvrir un certain degré d’ataxie. 

En résumé il se développe chez ces deux fils (2 et 3) du malade décrit 
en premier lieu un tableau clinique identique a celui présenté par ce der- 
nier, mais d’une allure beaucoup plus rapide. Au cours d’une période de 
sous-alimentation, pendant quelques semaines ou quelques mois, _ il 
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survient une abolition compléte de la sensibilité conduite par les cordons 
postérieurs. Des troubles surgissent méme au visage et aux muqueuses 
buceales. Au cours des neuf années suivantes la situation est compléte- 
ment stationnaire. 


Observation 4. N.S., scour de 2 et 3, 2. ans de moins que 3, na été suivie qu’en poli 
clinique. Début 1944, au moment of les conditions alimentaires empirent a Amster 
dam, elle commence a se plaindre d’engourdissement des mains et dune légére incer 
titude des bras et des jambes. Lors du premier examen, en avril 1944, la sensibilité pro 
fonde aux mains et aux pieds est conservée, bien que troublée. La stéréounosie est net 





Fig. 1 Atrophie du secteur Lempor al cle lia poarpralle cas 5, photographic 


tement altérée, On note une ataxie modérée des bras et des jambes, laquelle disparait 
presque entiérement par le contréle des yeux. Les réflexes tendineux des membres, 
supérieurs sont faibles et abolis aux membres inférieurs, La parole est normale. La 
malade ne se plaint guére de paresthésies des lévres ou de la langue. En novembre 1945 
les troubles se sont légérement aggravés. La malade éprouvant des difficultés crois 
santes a écrire, avait appris a le faire en caractéres d’imprimerie. A ce moment, les ré- 
flexes tendineux des membres supeérieurs sont absents. Pendant les années suivantes, 
Ja malade se présente réguliérement au contréle, en dernier lieu au mois de février 
1994. Tab eau clinique identique a celui de novembre 1945. Entre temps, la jeune 
fille s’était mariée : elle est mére d'une fille de 5 ans qui ne présente pas le moindre 
trouble neurologique 


Observation 5 DD. S.,. frére de 2 elt 3.5 ans de moins que 3, na élé suivi lui aussi 
qu’en policlinique. En avril 1944, lors du premier examen, il se plaint a peine di quel 
que trouble. I lui arrive bien, de temps 4 autre, que sa main laisse tomber les objets 
qu'elle tient. Pourtant, il ne serait point devenu maladroit. L’examen de la sensibilité 
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mais nettement moindre que chez 


profonde montre du trouble aux mains et aux pieds 
On note aussi un tres 


moindre méme que chez sa sceur 
peu maladroitement ; la 
vénéralisée. Le tableau 
Le malade a d’abord 


sun pere et ses deux fréres : 
kever degré d’ataxie. Le malade écrit un 
insuffisante. Il y a, chez lui aussi, une aréflexie tendineuse 
clinique ne s’est guére modifié au cours des années suivantes. 

il a pu continuer jusqu’au moment ot i 


stéréognosie est 


travaillé dans une manufacture de cachets, 
est devenu employé de bureau (en 1952). De méme que sa sceur, il écrit en caractéres 
«’imprimerie. Un récent examen de contrdéle, février 1954, dénote une baisse de la vision 
survenue depuis quelques mois (1/2 4 droite et & gauche). L’examen du fond de la il 
révéle Pexistence d'une atrophie du secteur temporal de la papille aux deux yeux (fig. | 


Nous n’avons pu lexaminer nous-meéme 


Observation 6 rr. S., frére ainé de J. S 
la vision aux deux 


Il s’est développé chez lui, vers 46 ans, une baisse progressive de 


tT > 





—L, t » SOEURS « 

































J. T. { ) ’ 
(6) t + T T a 


@. 





van Waveren, nota en 1930 une alrophie du ner{ op 
oneentrique du ch imp visuel (sans scotome 


veux, | ophtalmologiste le DD 
lique bilaterale, avee retrecissement ¢ cen 
abolition des réflexes patellaires 
complétement aveugle Durant les 


Finalement, il dut rester cor 


tral. Il y avait aussi une La baisse de la vision sa 
entua progressivement. Een 1933, le malade était 
nnees suivantes, ilest devenu de plus en plus ata xique 
pletement alité. Il est mort en 1036. 
En résumé : les deux cadets (4 et 5) de la famille 5. présentent —a la 
longue les mémes symptomes que leur pére et leurs fréres, bien qu’en 
moindre mesure. Toutefois, comme chez le pére, allure progressive est 
chronique. Un nouveau symptome apparait : l'atrophie optique qui est 
°b 


survenue chez le n° 5 au cours de la maladie et a précédé chez len 


les autres troubles neurologiques. 


llérédilé el caracléres familiaur généraucr. 
fig. 2) résume les rapports heéréditaires. 
Notons surtout que, dans une méme tous les enfants sont 


atteints de cette maladie héréditaire par excellence. Ge qui s’explique 
elle-méme bien portante 


L’arbre généalogique ci-joint 
generation, 


par le fait que le premier malade et sa femme 
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es cordons posterieurs Moelle cervical Weigert-Pal}. 


Fig. 3 Degénérescenes d 





Fig. 4 Dégénérescence des cordons posterreurs moell dorsale (Weigert Pal). 





moelle lombo-sacree Weigert-Pal 


lons postérieurs 5 


Fig. 5. — Dégénérescence des cor¢ 
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pour le reste sont cousins germains. La charge héréditaire venait donc 
de deux sources. En ce qui concerne la transmission héréditaire, celle-ci 
semble bien se faire suivant le type dominant. A part les phénoménes 
neurologiques, il n’y a absolument aucun caractére familial.Tous les ma- 
lades étaient. bien constitués, harmonieusement développés, et ne pré- 
sentaient aucun signe de dégénérescence. Il n’y avait chez aucun d’eux 
scoliose ou pieds creux. La musculature était toujours bien développée ; 
méme dans les stades avancés de la maladie, on n’a pu noter de phénoméne 
d’atrophie ou quelque trace d’atteinte fonctionnelle. Au point de vue psy- 


Boece 





Fig. 6. Dégénérescence des cylindraxes dans les cordons postérieurs (Bielschowsky 


chique, men de particulier non plus. Déveioppement intellectucl suffisant 
chez les 6 malades. L’examen détaillé de l’intelligence pratiqué chez deux 
d’entre eux (2 et 3) a donné un résultat entiérement normal. Un examen 
électroencéphalographique fait chez deux des malades en 1954 n'a décelé 
aucune anomalie. 


Examen analomo-palhologique du cas n° 1, 


Les méninges du cerveau et de la moelle ne présentent rien de particulier. La confi- 
guration externe du cerveau est normale. Le cervelet ne montre aucune trace d’atro- 
phie, de méme que le bulbe et les olives inférieures. Le cerveau pése 1620 grammes. 
La moelle est quelque peu gracile. Lors de la section, les cordons postérieurs, de 
teinte grisatre, paraissent atrophiés. Le cervelet et le trone cérébral, y compris le mé- 
sencéphale, sont coupés et colorés en série au Weigert-Pal et au van Gieson. Des frag- 
ments de la moelle cervicale supérieure, de la moelle cervicale inférieure, de la moelle 
dorsale supérieure, de la moelle dorsale inférieure et de la moelle lombosacrée sont trai- 
tés de la méme facon. Des fragments médullaires sont prélevés a différents niveaux 
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pour imprégnation au Bielschowsky et coloration au Holzer, au Nissl et au Soudan 
Ces mémes techniques sont appliquées a des fragments prélevés au niveau du cortex 
du paléo- et du néocervelet. A divers endroits du cortex cérébral, du paléo- et du néo 
striatum et de la couche optique, des fragments sont prélevés et colorés au Nissl et 
a Phématoxyline-éosine. Les nerfs optiques et le chiasma sont débités en série et colorés 
au Weigert-Pal. Enfin, quelques coupes du plexus brachial et du plexus lombaire 
sont colorées & Vhématoxyline-éosine. Les ganglions intervertébraux n’ont malheureu 
sement pas été prélevés 

\ examen microscopique, les anomalies prédominent nettement a 
moelle. Les coupes au Weigert-Pal révélent, a tous les niveaux de la moelle, une de 


1 niveau de la 


myeélinisation accentuée des cordons postérieurs, aussi bien du faisceau de Goll que de celui 
de Burdach (tig. 3, 4, 5). 





bi 7 Deéegénérescence des racines posterieures moelle lombo-saecr We rt-l 


Proutefois, les parties basales des cordons postérieurs, c’est-a-dire la zone cornu 
commissurale, sé montrent pratiquement intactes. De méme, dans les parties latérales 
des cordons postérieurs, les « bandelettes externes des faisceaux postérieurs », quelque s 
fibres myélinisées qui s’acheminent manifestement vers les colonnes de Clarke, sont 
indemnes, En ce qui concerne l'aréal des fibres descendantes des cordons postérieurs 
le champ triagulaire de Philippe-Gombault, le champ ovale de Flechsig, le faisceau 
en virgule de Schultze), ceux-ci sont en partie intacts, en partie démyélinisés. Bien 
qu elle soit partout tres prononcee, il se revele pourtant que la dévénérescence des 
cordons postérieurs atteint son maximum d’intensité au niveau de la moelle cervicale. 
Les imprégnations argentiques révélent que les cylindraxes des zones démyélinisées 
sont eux aussi fortement atteints par le processus dégénératif (fig. 6). Les coupes au 
Holzer présentent une gliose manifeste bien que modérée des cordons postérieurs 
On n’observe guére de « tourbillons Les coupes au Soudan révélent lexistence de 
gouttelettes disséminées a travers toute létendue des parties dégénérées. Les racines 
posterieures sont aussi fortement démyélinisées, non seulement dans la zone d’entrée 
mais aussi dans leur partie extramédullaire, dans la mesure dont on peut se rendre 
compte dans les coupes de la moelle (fig. 7). La dégénérescence des racines postérieures 


est cependant nettement moins intense et moins diffuse que celle des cordons posté- 
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rieurs. Surtout au niveau de la moelle cervicale, nombre de racines postérieures sont 
épargnées, Dailleurs, 4 chaque niveau un petit groupe de fibres de la zone d’entrée 
s’acheminant vers la colonne de Clarke (voyez plus haut), est préservé. Les imprégna- 
tions argentiques révélent l'existence de signes manifestes de dégénérescence des cy- 
lindraxes, uniquement toutefois dans la partie médiale (fibres 4 gros calibre) de la zone 
dentrée. Les fibres myélinisées a petit calibre, situées plus latéralement, paraissent 
nettement épargnées dans les imprégnations argentiques. Les autres voies de conduc- 
tion intramédullaires sont tout a fait intactes. Les voies spino-cérébelleuses, soulignons- 
le, ne présentent aucune anomalie. Les racines antérieures paraissent strictement nor- 
males. 

Les colorations au Nissl nous apprennent que les différents groupes cellulaires ont 
conservé leur configuration normale, non seulement pour ce qui concerne les cornes 
antérieures et latérales, mais aussi pour ce qui concerne les cornes postérieures (fig. &), 





Fig. 8. — Corne postéricure (moelle cervicale) (Nissl). 


Allant de la périphérie a la base de celles-ci, on remarque que les cellules postéro-mar- 
vinales et les petites cellules de la substance de Rolando présentent un développement 
®t un aspect normal, tout aussi bien que le noyau propre. Le noyau dorsal (colonne de 
Clarke) se dessine netlement (fig. 9). Il parait méme quelque peu hypertrophié, faisant 
contraste avee les cordons postérieurs atrophiés. Les coupes a lhématoxyline-éosine 
nous apprennent enfin Pabsence compléte de signes inflammatoires et lintégrité ab- 
solue du systéme vasculaire. 

Si nous considérons maintenant la moelle cervicale supérieure, nous constatons la 
diminution bien nette de la dégénérescence des cordons postérieurs. Les noyaux des cor- 
dons postérieurs paraissent tout a fait normaux aux endroits ot ils apparaissent, que 
ce soit dans les coupes au Niss! ou dans les coupes au Weigert-Pal (fig. 10) et au Biel- 
schowsky. La dégénérescence n’enjambe done pas le second neurone sensitif. Les fibres 
urciformes externes ont, de méme que les fibres arciformes internes, un aspect nor- 
mal, Le ruban de Reil est indemne sur tout son parcours a travers le trone cérébral 
fig. 11). Les olives inférieures, les noyaux et les fibres du pont de Varole, la substance 
réticulée, le novau arciforme et les différents pédoncules cérébelleux sont intacts. 

Quant aux nerfs craniens et a leurs noyaux, seul le frijumeau est atteint, ce a quoi 
lon pouvait d’ailleurs s’attendre étant donné les manifestations cliniques observées 
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14 A. 
dans ce domaine. On note surtout une nette démyélinisalion tout au long du trajet des fibres 
radiculaires du trijumeau a travers le pont de Varole (fig. 12). On peut suivre cette dé- 
véenérescence des fibres jusqu’a proximité de la partie orale du noyau sensitif du tri- 
jumeau dans le pont de Varole. Les cellules de ce noyau restent cependant intactes, 
Toutefois la racine descendante du trijumeau montre aussi un certain degré de démyé- 
linisation. La dégénérescence reste cependant ici limitée a la partie proximale de la 
racine descendante. Le noyau de la racine descendante reste intact, le volume de la 
substance gélatineuse ne parait pas réduit, De méme, le noyau mésencéphalique et les 
voies quinto-thalamiques paraissent indemnes. Les systémes vestibulaires et cochle- 
aires ne présentent pas d’anomalies. Le faisceau solitaire est intact. 

L’examen du cervelet montre que la configuration des parties blanches centrales et 
des différents noyaux est entiérement normale. Cependant, on note a plusieurs endroits, 





Fig. 9. — Cellules du noyau de Clarke (Nissl) 


au niveau du cortex du cervelet, un déficit des cellules de Purkinje (fig. 13). L’étude de 
coupes sériées permet d’établir que ce déficit intéresse surtout les parties antérieures 
du néocervelet, Il est d’ailleurs assez discret. Il n'y a nulle part disparition compléte 
des cellules de Purkinje. Certaines, parmi ces derniéres, ne sont qu’atrophiées. Les 
imprégnations neurofibrillaires permettent de mettre en évidence la présence de cor- 
beilles vides typiques : A l’intérieur du réseau intact des fibres grimpantes, le corps 
cellulaire de la cellule de Purkinje a disparu (fig. 14). La couche moléculaire et la couche 
des grains présentent une configuration normale. Aussi bien que les fibres grimpantes 
et les fibres moussues, le réseau des fibres en T et des fibres tangentielles est intact 

Quant au reste du systéme nerveux central, on ne voit guére d’anomalies au-dessus 
du niveau du pont de Varole et du cervelet, au niveau du mésencéphale, a la place du 
paléo- ou du néostriatum, et au niveau du cortex cérébral. Les nerfs optiques et le 
chiasma ne présentent aucune trace de démyélinisation au Weigert-Pal. Les plexus 
brachial et lombaire, qui contiennent sans aucun doute des fibres sensitives a cdté de 
fibres motrices, sont indemnes. 


En résumé : on note une dégénérescence prononcée des cordons posté- 
rieurs et de la partie médiane des racines postérieures de la moelle, une 
dégénérescence de la racine du trijumeau surtout dans son trajet intra- 
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Fig. 10. — Noyaux des cordons postérieurs avec fibres arciformes internes (Weigert-Pal). 





Fig. 11 lrone cérébral au niveau des olives inférieures (Weigert-Pal 


pontin et enfin un déficit partiel des cellules de Purkinje dans diverses 
circonvolutions du néocervelet. Par contre les colonnes de Clarke et les 
voles spino-cérébelleuses paraissent entiérement intactes. 


DISCUSSION. 


Munis de ces données cliniques et anatomo-pathologiques, nous som- 
mes parfaitement en droit de conclure a l’existence d'une entité morbide 
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familiale et héréditaire typique que ses caractéristiques anatomo-pa- 
thologiques et l’apparition d’une atrophie optique chez deux des six 
malades font ranger parmi les dégénérescences spino-cérébelleuses. D’autre 
part, on peut certifier qu’il s’agit d’un type particulier de dégénérescence 
spino-cérébelleuse, lequel se transmet comme tel d’une génération a l'autre, 
au moins chez cing de nos malades. Ce type a notamment ceci de parti- 
culier qu'il est accompagné d’un trouble trés prononcé de la sensibilité 
profonde, trouble conduisant méme a l’abolition chez trois de nos malades. 
I] est vrai que, dans le tabes de Friedreich, cette modalité de la sensibilité 


5, 


> 





Fig. 12 Démveélinisation de la racine du tritumeau (Weigert-Pal 


est souvent manifestement troublée. Mais l’atteinte reste toujours par 
tielle, elle ne survient que tardivement au cours de la maladie et n’est 
certainement pas prédominante dans le tableau clinique. Les observations 
cliniques détaillées de Mollaret le démontrent clairement. Dans nos six 
cas l’atteinte de la sensibililé profonde domine presque exclusivement 
dans le tableau clinique tandis qu’analomo-pathologiquement on cons- 
tate une dégénérescence compléele des faisceaux de Goll el de Burdach 

l’atteinte se porte non seulement sur les gaines de myéline, mais aussi sur 
les cylindraxes. Etant donné que la dégénérescence frappe non seulement 
les cordons postérieurs mais aussi les fibres afférentes A gros calibre, la 
dénomination « forme radiculo-cordonnale postérieure » parait: compleéte- 
ment justifiée, Elle se distingue nettement, cliniquement et anatomique- 
ment, des différentes variantes des dégvénérescences spino-cérébelleuses 
décrites jusqu’ici. Les apercus détaillés, parus aprés 1939 et publiés par 
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Fig . Lobe du néocervelet disparition des cellutes de Purkinje hématoxvline-éosine’. 
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Sjogren (1943), Roth (1948), Roger (1948), van Bogaert (1951) et Schut 
(1951) ne mentionnent pas cette forme. 

Nous ne pouvons, dans nos cas, situer avec certitude le début de ta 
dégénérescence, puisque les ganglions spinaux n’ont pu étre examinés. 
Dans l’attente de données complémentaires, il semble qu’une atteinte 
primaire des cordons postérieurs constitue l’hypothése la plus plausible, 
vu le fait que les fibres proprioceptives des racines postérieures qui vont 
vers les colonnes de Clark restent indemnes. 

Une autre particularité de cette forme de dégénérescence spino-céré- 
belleuse est l’alleinte de la partie sensitive du lrijumeau observée chez trois 
de nos malades. Cette atteinte est plutét tardive. Elle se manifeste cli- 
niquement par des paresthésies des lévres et de la langue et surtout par 
une diminution de la sensibilité profonde intrabuccale. Certains aliments, 
des menthes, des pastilles, etc., ne peuvent étre reconnus quant a leur 
forme, leur relief, et leur localisation dans la bouche s’opére difficilement. 
A lexamen objectif — au moyen de petits blocs de formes diverses intro- 
duits dans la bouche — ce trouble apparait clairement. Au point de vue 
anatomique, il est objectivé par la dégénérescence de la racine du tri- 





jumeau, s’étendant en partie a la racine descendante du trijumeau. I! est 
certain qu’A maintes reprises des examens anatomo-pathologiques de cas 
de tabes de Friedreich et aussi de cas d’hérédo-ataxie ont révélé une légére 
dégénérescence de la racine descendante du trijumeau. II semble toutefois 
— pour autant que j’aie pu controler la chose — que ceci n’est jamais arrivé 
sur le plan clinique. Mollaret dit 4 ce sujet que « le trijumeau parait tou- 
jours respecté ». Il est possible que l’on trouverait plus fréquemment des 
troubles de la sensibilité profonde intrabuccale si l’on cherchait systéma- 
tiquement dans ce sens. Notons que la dysarthrie légére présentée par le 
premier de nos malades dans les derniers mois de son existence était 
certainement en rapport avec le trouble bien particulier situé dans le 
domaine du trijumeau et non point avec l’atteinte du cervelet. Les alté- 
rations anatomiques du cervelet étaient pour cela beaucoup trop légéres. 


L’atrophie oplique retrouvée chez deux de nos malades souligne les 
liens de parenté qui unissent cette forme de dégénérescence  spino- 
cérébelleuse aux autres formes de ce groupe. Tandis qu’en premier lieu, 
cette complication ne fut constatée que chez un de nos malades examiné 
par le D® van Waveren, elle survint en 1953 dans un second cas. J’estime 
par conséquent que cette atrophie optique peut étre aussi considérée 
comme un symptome inhérent au tableau clinique, bien qu’a titre d’élé- 
ment inconstant. On sait depuis longtemps que l’atrophie optique peut 
survenir au cours des dégénérescences spino-cérébelleuses. M. André van 
Leeuwen a consacré en 1949 une étude spéciale a ce sujet et soigneusement 
examiné les caractéres du trouble oculaire et les rapports héréditaires. On 
constate que l’atrophie optique peut exister longtemps avant qu’appa 
raissent d’autres troubles neurologiques et que, dans la plupart des cas, elle 
affecte un caractére récessif. Les cas d’atrophie optique d’apparition 
précoce (pendant la premiére ou la seconde décade) ont en général un 
pronostic plus défavorable que celui des cas tardifs. Notons aussi la varia- 
bilité de l’aspect du fond de lceil. L’atrophie est généralement globale, 
mais {’on voit aussi des cas avec scotome central et paleur temporale de la 
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papille. Chez l’ainé de nos malades (n° 6), l’atrophie optique, survenue a 
lage adulte, avait précédé les autres symptémes neurologiques ; chez 
le plus jeune (n° 5), ce fut le contraire. Il y avait dans le premier cas, 
d’aprés le rapport de l’ophtalmologiste, une atrophie globale qui amena 
en quelques années une cécité compléte ; dans le second cas, l’atrophie 
était nettement temporale. Nous ne saurions naturellement nous pronon- 
cer sur l’évolution ultérieure des troubles oculaires chez ce malade. En 
ce qui est de la transmission héréditaire, il nous semble jusqu’é présent 
que l’atrophie optique se transmet en héritage selon le type récessif, 
contrairement au caractére dominant de la dégénérescence des cordons 
postérieurs. 


L’influence que des facteurs exogénes s? sont montrés exercer sur celle 
afjection lypiquement endogeéne (cas 2 el 3) est remarquable. Tandis que la 
maladie s’est développée de la facon habituelle, lentement progressive 
chez le pére (1), les deux cadets (4 et 5) et l’oncle (6), l’évolution a été 
suraigué chez les deux fils ainés (2 et 3). Ici le tableau clinique complet 
s'est installé en quelques semaines (2) ou quelques mois (3) et n'a plus 
changé dans les 10 derniéres années. Nul ne peut. nier que cette accéléra- 
tion du processus dégénératif n’ait eu pour cause, en grande partie, les 
mauvaises conditions alimentaires et le surmenage physique. Vu le résul- 
tat des recherches approfondies des années de guerre et d’aprés-guerre 
& propos de la signification de la déficience du systéme nerveux, il me 
parait probable que la dégénérescence des cordons postérieurs ne survient 
chez homme que lorsqu’il existe en méme temps en lui une prédisposi- 
tion endogéne. 

Ajoutons. en terminant, quelques remarques d’ordre clinique. Remar- 
quons tout d’abord que, bien que les malades fussent ataxiques, la station 
debout et la marche restaient possibles alors qu’il y avait abolition com- 
pléte de la sensibilité profonde. Ceci s’explique non seulement par le fait 
de l’intégrité fonctionnelle du cervelet et des voies spino-cérébelleuses 
mais aussi par celui que Jes colonnes de Clark ev les fibres arciformes 
internes et externes n étaient point touchées par le processus dégénératif. 
Tandis que |’élément conscient de la sensibilité proprioceptive est comple- 
tement aboli, |’élément inconscient reste indemne. La fonction cérébelleuse 
compensant en partie le déficit de la sensibilité proprioceptive, l’ataxie se 
maintient en des limites modérées. 

Toutefois, quand le contréle des yeux fail déjaul, Vataxie devient maxi- 
male. 

Nous avons dit que la sensibilité 4 la douleur et 4 la température reste 
intacte. Les réactions aux excitations de ce genre se montrent compleéte- 
ment normales, du moins si l’on s’en tient 4 l’aspect quantitatif de l’exa- 
men. Il semblait toutefois que, tout au moins chez nos malades | et 2, 
il y avait quelque anomalie qualitative notamment sous le rapport de la 
conduction de la douleur. Non seulement les réactions étaient un peu retar- 
dées, mais la différenciation de la nature de l’excitation douloureuse sem- 
blait diminuée. Bien que nos examens anatomiques ne puissent fournir 
en ce sens une preuve formelle, ilest bien probable que la dégénérescence 
des cordons postérieurs soit en cause ici aussi. Ceci appuierait l’opinion 
de Foerster selon laquelle la différenciation plus fine des excitations dou 
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loureuses réclamerait l’intégrité des cordons postérieurs. Notons encore 
que le tonus musculaire reste entiérement normal, ce qui s’oppose aux 
idées de Feld et Pecher, lesquels estiment qu’une cordotomie postérieure 
(section des cordons postérieurs) aurait une valeur thérapeutique lors 
d’états d’hypertonie. 

Deux de nos malades (1 et 2) avaient, temporairement du moins, des 
mouvements choréiformes ou athétoides, des bras et des jambes. Ces 
mouvements involontaires survenaient surtout a la fermeture des yeux 
et le malade pouvait les réprimer quand il disposait du contrdle oculaire. 
Cette motilité involontaire est sans aucun doute en rapport avec la perte 
de la sensibilité profonde. Ce phénoméne s’observe surtout en clinique, 
& l'une des mains ou l’un des bras, quand il y a abolition plus ou moins 
brusque, et compléte de la sensibilité profonde dans le domaine intéressé. 
Alajouanine a jadis (1931) insisté sur cette instabililé athélosique. Etant 
donné |’abolition de la sensibilité profonde qui, chez nos deux malades, 
intéressait tout le corps, nous ne sommes point étonné de voir se produire 
chez eux des mouvements involontaires rappelant 4 s’y méprendre, par 
leur caractére diffus, un trouble extrapyramidal quelconque. 


RESUME. 


Présentation de 6 cas, tous issus d'une méme famille, d’un type parti- 
culier de dégénérescence cérébelleuse, pouvant étre considéré comme une 
forme radiculo-cordonnale postérieure. Le tableau clinique se caractéri- 
sait principalement par le déficit prononcé ou total, de la sensibilité 
transmise par les cordons postérieurs. Il y avait aussi, en quelques cas, 
des troubles dans le domaine du trijumeau, tandis qu’une atrophie optique 
se développa chez deux des malades. L’examen anatomo-pathologique 
de lun des malades révéla une dégénérescence quasi compléte des cordons 
postérieurs et des fibres médiales, & gros calibre, des racines postérieures. 
La racine du trijumeau fut, elle aussi, trouvée atteinte. Le cortex de 
plusieurs circonvolutions cérébelleuses présentait un déficit partiel des 


cellules de Purkinje. 


(Clinique Neurologigue Universitaires Wilhelmina-Gasthuis, Amsterdam. 
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INTRODUCTION. 


La pathogénie des plaques séniles reste, malgré la multitude des re- 
cherches entreprises, un mystére encore impénétrable. L’hypothése qui 
en faisait des produits de désintégration des cellules gliales (Sarteschi, 
cité par Léwenberg) n’est plus acceptée depuis longtemps. De méme, on 
n’'admet plus qu’elles soient de petites cicatrices développées sur des 
nécroses de cellules ganglionnaires détruites (Bonfiglio, cité par Léwen- 
berg). Leur origine mycotique est définitivement niée. 

C'est sur le plan hislochimique que l’étude des plaques séniles semble 
devoir contribuer de la facon la plus intéressante a une interprétation 
pathogénétique de leur apparition et de leur multiplication dans l’écorce 
cérébrale vieillissante. Si la théorie de la synérése de Graham, reprise par 
von Braunmihl pour expliquer la genése des plaques séniles, fournit en 
quelque sorte une interprétation d’ordre physique de leur formation, elle 
n’insiste pas suffisamment sur les facteurs histochimiques dont linterven- 
tion ne peut plus étre négligée actuellement. Il y a déja de nombreuses 
années que Bielschowsky admettait qu’elles étaient formées d’amyloide 
et de lipoides (cité par Marinesco). Marinesco pensait que leur composante 
de base était une monoaminophosphatide. De Hollander, Ribbens et 
van Bogaert trouvent dans les cerveaux de trois vieillards des plaques 
séniles périvasculaires d’un type un peu particulier, qu’ils interprétent 
comme une forme de modification albumineuse de la substance nerveuse 
dépendant d’un trouble circulatoire ou d’un poison agissant a partir du 
sang. De tous les auteurs, dont nous ne citons ici que les principaux, c’est 
Divry qui a le plus insisté sur leur composante amyloide et il qualifie 
ce type particulier de dégénérescence de l’écorce cérébrale « hyalinoamy- 
loidose miliaire disséminée ». En effet, la présence dans un assez grand 
nombre d’entre elles — et peut-étre dans toutes, si nos méthodes d’inves- 
tigation étaient plus délicates — d'une substance apparentée, sinon iden- 


REVUE NEUROLOGIQUE, T. 91, N° 1, 1954. 
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tique 4 la substance amyloide, comme elle congophile, métachromatique, 
déviant la lumiére polarisée, ayant une forte affinité pour les sels d'argent 
et le lugol qui la colore en brun acajou, indique qu’il s’agit d’une mani- 
festation d’un trouble métabolique local qu’il y a lieu de rapprocher des 
dysproléinoses (fig. 1). Pourtant, malgré nombre de recherches sérologiques 
pratiquées chez des porteurs avérés de plaques séniles, on ne connait pas 
encore de déviations sérologiques susceptibles d’aider 4 la compréhen 
sion du probléme pathogénétique de ces dépots. 

Dans les écorces cérébrales envahies par les plaques séniles, ces der- 


y ‘Ve 





Fig. 1. — Femme de 92 ans. N® 10.421 


FD gauche, méthode argentique de Globus, modification de Bel-Air 

Volumineuse plaque sénile 4 noyau fortement argentaffine, entouré d'un halo clair, qui est limité 
extérieurement par une zone d’argentaffinité moindre. Présence de deux plaques séniles plus 
petites accolées a celle du centre. 

Gliose fibrillaire. 


niéres se répartissent dans les différents territoires du pallium selon un 
mode que la statistique permet d’apprécier avec une précision assez 
grande. Ainsi, d’aprés les résultats de Simchowicz, c’est au niveau de 
l’écorce antérieure du cerveau que les plaques séniles offrent dans la majo- 
rité des cas la densité la plus forte, mais cette régle est sujette 4 un nombre 
assez grand d’exceptions. A l’opposé de cette localisation des plaques 
séniles et d’aprés les constatations courantes dans les préparations histo- 
pathologiques de la clinique de Bel-Air, c’est au niveau de ces mémes poles 
frontaux que les foyers corticaux de désintégration cellulaire de pathoge- 
nie vasculaire sont les plus rares. Sur ce sujet, Didier vient de terminer 
l'étude histopathologique d’une série de 200 cas pris au hasard (soit les 
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200 derniers décés de la clinique de Bel-Air). Dans cette série, il a pu dé- 
montrer la fréquence trés élevée des foyers dans l’écorce occipitale (89 cas, 
soit un peu moins de la moitié) et la forte résistance de l’écorce préfrontale 
de ces cas aux mémes altérations (8 cas seulement). C’est encore au niveau 
des péles occipitaux que la dégénérescence congophile des parois artérielles 
étudiée par Pantelakis, se présente avec la plus grande fréquence et appa- 
rait en premier lieu. Pour terminer avec cette petite révision des tendances 
topistiques de certains processus dégénératifs, il faut noter que I’hyali- 
nose des artérioles intracorticales montre elle aussi de l’affinité pour la 
partie postérieure de l’écorce cérébrale. 

Si donc on compare a l’intérieur du pallium la topographie la plus cou- 
ramment rencontrée des plaques séniles 4 celles des lésions vasculaires 
citées, on note une affinité certaine des plaques séniles pour les pdles 
antérieurs du cerveau et celle tout aussi remarquable des lésions d’ordre 
vasculaire pour les pdles postérieurs. I] existe done une opposition assez 
nette dans la répartition topographique de ces deux types de lésions. 

Sur un autre plan, les plaques séniles pouvant étre considérées comme 
une dysprotéinose parenchymateuse de l’écorce, on peut se demander quels 
en sont les rapports avec l’artériosclérose, qui se manifeste par une dyspro- 
léinose sanguine, comme commencent a le montrer de nouvelles tech- 
niques de recherches humorales (1). 

Le probléme que nous nous sommes posé était de vérifier si cette anti- 
nomie topographique se retrouvait sur un plan plus général, a savoir quel 
était le degré d’affinité de l’écorce cérébrale frontale des malades neuro- 
psychiatriques envers les plaques séniles, selon qu’ils présentaient ou non 
des lésions graves d’artériosclérose cérébrale. Du point de vue pratique, 
il s’agissait donc d’étudier la fréquence respective des plaques séniles chez 
les patients atteints d’une forte artériosclérose cérébrale et chez ceux qui 
en étaient exempts, afin de déterminer par cette comparaison s’il existait 
des rapports quelconques entre ces deux processus dysmétaboliques. 


MATERIEL. 


Les polygones de Willis de tous les cas neuropsychiatriques décédés a la 
Clinique de Bel-Air depuis plus d’une quinzaine d’années et qu’il a été 
donné d’examiner anatomiquement, ont été dessinés sur fiches avec la 
précision la plus grande possible. On a pris soin de reporter, sur chacun 
des dessins, les lésions d’artériosclérose par des signes conventionnels, 
établissant a la fois la localisation, l’étendue, le degré et les particularités 
qu’elles offraient. 

De cette série de 862 dessins de polygones, nous n’avons pris en consi- 
dération que ceux d’individus 4gés de 65 ans et plus au moment de leur 
décés, ce qui devait augmenter les chances de rencontrer des plaques sé- 


(1) Les recherches de Gofman et collaborateurs ont mis en évidence dans un pourcent 
élevé d’artérioscléreux coronariens, par la technique de lultracentrifugation, des 
molécules géantes de lipides et de lipoprotéines de densité trés faible (molécules qu’ils 
dénomment Sf 12-20, contenant approximativement 30 p. 100 de cholestérol). D’autres 
travaux, parmi lesquels celui de Soulier et Alagille, ont déja confirmé les résultats de 
ces premiers auteurs. Ainsi, par cette technique nouvelle, la « maladie artério-scléreuse » 
commence a pouvoir étre diagnostiquée in vitro avec assez de facilité et de précision. 
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niles. La somme des polygones conservés aprés ce premier tri a été divisée 
en trois groupes 


a) un premier groupe représenté par 151 cas d’arlériosclérose d’un degré 
extrémement avancé du polygone ; 


b) un deuxiéme groupe, dont les polygones sont totalement exempts 
d’artériosclérose, soit le groupe des 146 cas lémoins, examinés de la méme 
facon et avec la méme rigueur que les 151 cas précédents ; 


; 

c) un troisiéme groupe, dans lequel les polygones de Willis montrent 
des lésions trés variables de sclérose, en général de degré modéré. Ce troi- 
siéme groupe, constitué d’états intermédiaires entre les deux précédents, 
aurait rendu l’interprétation des résultats sujette a des causes certaines 
d’erreurs, si nous l’avions conservé. Aussi, désireux de confronter des séries 
aussi différentes et opposées que possible l'une a l’autre, |’avons-nous 
exclu de notre étude. 


Dans une partie importante des 151 cas d’artériosclérose du polygone 
coexistent des lésions artérielles plus distales sur l’arbre vasculaire céré- 
bral. Comme nous avions pour but de rechercher l’existence éventuelle 
de relations différentes entre le type et la localisation de l’altération vascu- 
laire et la fréquence des plaques séniles, il importait de ne pas négliger 
ces diverses lésions. Elles sont au nombre de quatre : 


1° |’artériosclérose commune, localisée uniquement sur le polygone de 
Willis ; 

2° une forme particuliére d’altération des parois artérielles du poly- 
gone que nous qualifions provisoirement de scalariforme ; 


3° l’artériosclérose des branches méningées de la convexité des _ hé- 
misphéres ; 


4° |’hyalinose des parois des artéres perforantes de |l’écorce cérébrale. 


METHODE (ET CRITIQUES DE LA METHODE). 


En ce qui concerne les manifestations cliniques des cas étudiés, les 
groupes porteurs ou exempts d’artériosclérose cérébrale comportent 
chacun des individus qui ont pu présenter des syndromes neuropsychia- 
triques identiques. Le groupe des témoins est constitué des syndromes ha- 
bituels, d l'exception de l’artériosclérose cérébrale. Certains des 151 cas sont 
constitués d’artériosclérose cérébrale seule, d’autres des mémes syn- 
dromes neuropsychiatriques que les cas témoins, auxquels est toujours 
surajoutée une forte artériosclérose cérébrale. Nous insistons sur le fait 
que le diagnostic clinique ne joue aucun role dans le choix des cas, qui est 
basé uniquement sur le critére anatomo-pathologique de la présence ou de 
absence d’artériosclérose sur le polygone de Willis ou de l’un des types 
d’angiopathies énumérés ci-dessus. 

L’établissement du groupe des artérioscléreux cérébraux d’aprés les 
dessins des polygones peut étre critiqué car, en effet, un dessin est une 
interprétation sujette a des variations qui dépendent de l’examinateur et, 
d’autre part, tous les polygones n’ont pas été dessinés par la méme per- 
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sonne. Toutefois, comme nous n’avons choisi que les cas les plus grave- 
ment atteints d’artériosclérose, les différences attribuables a l’apprécia- 
tion personnelle sont négligeables. 

Pour les 151 artérioscléreux cérébraux et les 146 témoins, nous avons 
analysé des préparations histologiques imprégnées a l’argent selon la 
méthode de Globus (modification de Bel-Air), toutes provenant de l’écorce 
frontale de l’hémisphére gauche, dans le but d’en déterminer la teneur en 
plaques séniles (Aires FEm d’Economo ou 10 de Brodman, dans plus 
des 2/3 des cas ; FDm ou 9, ou encore FB ou 6 dans quelques cas et ex- 
ceptionnellement FA ou 4). 





Fig. 2. Femme de 75 ans. N° 13.902. 


FEm gauche, méthode argentique de Globus, modification de Bel-Air. 
Plaques séniles clairsemées 


Nous avons pu, par l’examen histologique, séparer trés facilement et 
avec précision les cas porteurs de plaques séniles de ceux qui en étaient 
exempts. Dans: l’interprétation de nos résultats, nous accordons moins 
d’importance & la quantité de celles-ci qu’A la constatation de leur pré- 
sence ou de leur absence, parce que leur présence témoigne de la possi bi- 
lité d'un mécanisme pathogénétique, qui existe aussi bien dans les cas 
ou les plaques séniles sont trés rares (cas ayant pour la plupart dépassé 
légérement 65 ans) que dans ceux ot elles sont trés nombreuses (cas habi- 
tuellement plus Agés). 

Nous avons établi une subdivision, basée sur la quantité présente de 
plaques séniles dans le fragment d’écorce frontale examinée, ce qui devait 
nous amener 4 formuler certains points. Nous nous sommes contenté 
d’établir trois sous-groupes de porteurs de plaques séniles, avec les mémes 








Fig. 3. — Homme de 68 ans. N° 12.54 
FB gauche, méthode argentique de Globus, modification de Bel-Air. 
Plaques séniles assez nombreuses ; forte gliose fibrillaire 4 leur périphérie. 


Fig. 4. — Femme de 73 ans. N® 13.345. 
FEm gauche, méthode argentique de Globus, modification de Kel-Air. 
Plaques séniles trés nombreuses ; gliose fibrillaire 4 leur périphérie. 
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critéres pour les artérioscléreux que pour les témoins : le sous-groupe dans 
lequel elles sont en moyenne peu nombreuses dans un champ microsco- 
pique 4 un grossissement moyen (+) (fig. 2), celui ot elles sont nettement 


plus nombreuses (+++) (fig. 3) et celui ot elles abondent et remplissent 
tout le champ du microscope au méme grossissement (+ -+--+-) (fig. 4). 

Les erreurs dans |’évaluation quantitative des plaques séniles sont 
identiques dans les préparations des deux groupes. Dans cette évalua- 
tion, il faut faire intervenir les variations d’épaisseur des préparations 
histologiques, inévitables lorsqu’il s’agit de matériel coupé sur le micro- 
tome a congélation. 

Le fait que toutes les préparations ne proviennent pas rigoureusement 
des mémes aires d’écorce frontale est une derniére source possible d’erreurs. 
Cependant, comme plus des 2/3 d’entre elles ont été prélevées dans FEm 
et toutes en tout cas dans le lobe frontal, elle est négligeable. 


TABLEAU I. — Fréquence des plaques séniles dans lécorce frontale en relation 
avec lartériosclérose cérébrale. 
(Série de 297 cas des deux sexes — 151 artérioscléreux cérébraux et 146 témoins 
totalement exempts de ce type d’angiopathie — de 65 ans et plus au moment du décés, 
classés selon lage. 
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Etant donné que la densité des plaques séniles augmente avec |’age, 
nous avons pensé qu'il était judicieux de grouper les cas selon leur Age, 
de 5 en 5 ans, a partir de 65 ans. Nous avons ainsi établi 7 classes d’age, 
que nous avons dd comparer entre elles (Tableau I 


RESULTATS. 


La premiére constatation fournie par le groupement des cas individuels 
selon leur Age est que les plaques séniles se rencontrent avec la méme 
fréquence chez les artérioscléreux cérébraux que chez les témoins. La 
différence existant entre le 41 p. 100 des cas artérioscléreux exempts de 
plaques séniles et le 43 p. 100 des cas témoins présentant les mémes 
caractéristiques dans leur pallium n'est pas significative d’aprés le test 
statistique du 2*. Ilen va de méme pour les porteurs de plaques séniles 
chez les artérioscléreux et les témoins. 

L’analyse des trois sous-groupes des porteurs de plaques séniles montre 
que l’artériosclérose ne joue pas de role prédisposant dans leur apparition 
Les différences rencontrées entre les deux catégories sont inhérentes au 
nombre limité de cas. 

Chez les porteurs d’un nombre restreint de plaques séniles . soit 
les 19 p. 100 des artérioscléreux et les 14 p. 100 des témoins, nous avons 
aussi procédé a la recherche du a ; ce test non plus n'est pas significatif 


raABLEAU II. — Fréquence des plaques séniles dans l’écorce froniale en relation 
avec le type de lésion artérielle. 


Série de 151 artérioscléreux cérébraux. 


rype Plaques séniles 
de la lésion 
Groupe et nombre 
de cas 
0 
l Artérioscl 
rost 
scalariforme ll (50 1 (18 29 2 g < i9 
du polygone 
2 cas 
Hyalinose 10 (45 . 118 13 2 
~~ Cas 
Artériosc! 
rose , 
du polvgone : P ° 
71 cas 
Artériosclé 
rose 
de la { ) 62 
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Une derniére constatation que fournit ce premier tableau est que la 
densité des plaques séniles augmente globalement assez proportionnelle- 
ment a l’age, dans les deux catégories. 

Dans le tableau II ne sont considérés que les 151 cas d’artériosclérose 
cérébrale, classés selon les quatre types d’angiopathies présentées et que 
nous avons signalés plus haut. Il est utile de préciser maintenant les 
caractéres qui les distinguent les uns des autres. 


1. Sous-groupe ow seul le polygone présente les épaississements athérosclé- 
reux décrils habiluellement (71 cas 





Fig. 5 Femme de 68 ans. Institut pathologique de Genéve, N° 666 /53 
Artériosclérose ectasiante du polygone de Willis. 


L’athérosclérose simple des artéres de la base du cerveau est un état trés fréquent 
dés la cinquantaine. Ainsi, dans une thése de la Clinique de Bel-Air, Botton a repris 
l'étude des 862 cas de polygones de notre série, en ce qui concerne l’artériosclérose du 
point de vue statistique. Il trouve que le 74,4 p. 100 de ces polygenes sont plus ou moins 
marqués par l’artériosclérose, alors qu'il n’y en a que 25,6 p. 100 quien sont totalement 
exempts. Pour ces 862 cas, la moyenne d’age au moment de la mort est de 71 ans. En 
clinique, ce type simple de sclérose peut s’accompagner d'hypertension artérielle, 
mais ce n’est pas la régle. C'est une forme clinique assez bénigne, qui donne moins 
souvent naissance 4 des foyers de nécrose ischémique du parenchyme cérébral que les 
sous-groupes suivants. Répétons que nous n’avons considéré dans ce sous-groupe que 
ceux des cas les plus fortement atteints, qui correspondent pour la plupart a la repré- 
sentation photographique de la fig. 5 


2. Sous-groupe ott le poly gone offre un lype particulier de lésions lransver- 
sales (2° cas 


lei, la lésion du vaisseau apparait sous la forme d’épaississements linéaires trés 
minces en moyenne moins d'un millimétre — jaune vif sur le matériel non fixé, qui 
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sont disposés transversalement au grand axe de l’artére, donnant un aspect scalariforme 
au vaisseau lésé. C’est sur le tronc basilaire que ce type se rencontre le plus fréquemment 
mais, dans quelques cas trés prononcés, on retrouve cette disposition scalariforme 
jusque sur les branches artérielles de la convexité. Ces altérations pariétales peuvent 
se rencontrer a l'état pur; cependant, dans la grande majorité des cas, elles coexistent 
avec les lésions artérioscléreuses d'autres sous-groupes (fig. 6). 

Dans notre série, les 22 cas offrant ce type lésionnel particulier sont accompagnés 
d'une forte hypertension systolique qui dépasse en moyenne 250 mm de mercure. 


3. Sous-groupe ott les branches arlérielles de la converilé sont elles aussi 
athéroscléreuses avec, en général, de larlériosclérose simultanée du poly- 
gone (36 cas 





Fig. 6. Homme de 43 ans. Institut pathologique de Genéve, N® 513 /53. 


Artériosclérose du type scalariforme de la partie postérieure du polygone de Willis et des artéres 
cérébelleuses supérieures et inférieures 


Lorsque les branches artérielles cheminant sur la convexité des hémisphéres céré- 
braux présentent de l’artériosclérose, c’est en premier lieu et principalement sur la 
surface des lobes pariétaux qu'on la découvre. Dans ces régions, les modifications arté 
rielles se voient facilement a l’ceil nu ; elles peuvent coexister avec les lésions des trois 
autres sous-groupes. Cliniquement, il existe en général une hypertension artérielle 
systolique assez importante 
1. Sous-groupe de l'hyalinose arlériolaire intraparenchymaleuse (22 cas 

Lhyalinose artériolaire intraparenchymateuse n'est pas admise par tous les auteurs 
comme une modalité particuliére de l'artériosclérose (Anders et Eicke par exemple). 
Dans la plupart des cas étudiés ici, elle est pourtant associée a une artériosclérose du 
polygone et de la convexité. Ces relations nous la font considérer comme trés voisine 
de celle-ci, bien que Vhistopathologie ne fournisse pas les critéres indispensables au 
diagnostic d’artériosclérose, a savoir l’épaississement endartériel scléreux. 

La lésion consiste en une transformation de la paroi, sténosant parfois lartére a te! 
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point qu’elle peut aboutir a Voblitération quasi compléte de la lumiére du vaisseau 
(fig. 7). 

On a l’impression d’avoir affaire ici 4 un trouble de la perméabilité de la paroi, qu 
se manifeste pour le morphologiste par le dépét de la substance hyaline. 

Au cours de l’évolution clinique des cas de ce sous-groupe, il existe toujours une 
hypertension artérielle trés forte, comme l’ont démontré Anders et Eicke. 


Si nous nous sommes étendu sur les divers types d’artériosclérose et de 
lésions vasculaires qui lui paraissent intimement apparentées, c’est que 
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leur nombre respectif est suffisant pour que les sous-groupes qu’ils cons- 
tituent soient utilisables dans une étude statistique. 

Lorsqu’un de ces cas présente de l’artériosclérose au niveau de plusieurs 
secteurs de l’arbre vasculaire cérébral ce qui est fréquent , il est 
classé selon la localisation la plus distale de Vangiopathie ; ainsi, par 
exemple, un certain nombre de cas d’hyalimose sont atteints en méme 
temps d’une artériosclérose de la convexité hémisphérique et du poly- 
gone ; ils sont classés dans le sous-groupe de l’hyalinose. Par ce mode 
de classement, chaque cas n’intervient qu’une fois dans |’établissement 
des totaux. 

Cette facon de considérer le probléme a permis d’établir que les pour- 
ents les plus faibles de porteurs de plaques séniles se rencontrent dans les 


Vhyper- 


groupes 1 et 2 du tableau II, ot cliniquement il est connu que 
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tension artérielle est la plus forte. Il faut reconnaitre que les écarts ne 
sont d’ailleurs pas trés considérables entre 49 et 53 p. 100 d’un coté et 
59 et 62 p. 100 de l'autre et que le test du z* entre les groupes 1 et 4 n'est 
pas significatif. 


COMMENTAIRES. 


Les résultats fournis par l'étude statistique et comparative de 151 cas 
d’artériosclérose cérébrale sévére et d'un nombre A peu prés égal de té- 
moins autorisent l’affirmation que l’artériosclérose cérébrale (y compris 
les sous-groupes déterminés) et les plaques séniles sont deux processus 
dégénératifs qui n’interférent en aucune facon l'un sur l'autre. Bien que 
dans chacun des deux processus interviennent trés vraisemblablement 
des troubles métaboliques, se manifestant par une dysproléinose sanguine 
d’une part (présence de molécules géantes de lipides et de lipoprotéines 
et parenchymaleuse d’autre part (congophilie des plaques séniles), ils 
restent totalement indépendants l'un de l'autre, chacun d’eux subissant 
des lois propres 4 son mode de dégénérescence. 

Cette notion d’indépendance réciproque élimine de facon formelle le 
facteur vasal de la genése des plaques séniles, en tout cas en ce qui con- 
cerne l’artériosclérose. Nous allons voir qu’il n’en est peut-étre pas de 
méme pour certains autres types d’angiopathies. 

Cette notion tend en outre a confirmer l’impression qu’elles sont sous 
la dépendance d'une fragilité tissulaire corticale en rapport avec des parti- 
cularités topistiques. Dans cet ordre d’idées, il suffit de se rapporter 
& certaines recherches de localisation des plaques séniles dans l|’écorce 
cérébrale. Ainsi, Mutrux, dans un travail de cette clinique, a pu prouver 
par des numérations de plaques séniles au niveau de l’écorce temporale 
qu’elles sont sous la dépendance de lois précises réglant leur répartition 
dans les différentes aires de cette région. L’aire Te (Economo), zone de 
projection corticale de la voie auditive, présente une intégrité relative a 
’égard des plaques séniles. La fréquence de celles-ci augmente plus on 
s’éloigne de cette aire auditivo-sensorielle. C’est ainsi que Tb a plus de 
plaques séniles que Tc, Ta plus que Tb et Te plus que Ta. Or ces quatre 
aires sont toutes irriguées par des ramifications de l’artére sylvienne. 

Dans le matériel de routine examiné a la clinique, nous retrouvons avec 
une trés grande régularité un phénoméne tout a fait superposable au 
niveau des aires occipitales Oc, Ob et Oa ; la premiére de celles-ci est la 
plus résistante 4 l’envahissement par les plaques séniles. Mais, pour cette 
région, on sait que Oc est irrigué par l’artére calcarine, branche terminale 
de lartére cérébrale postérieure, alors que Oa recoit son sang en partie 
de ramifications postérieures de l’artére sylvienne. 

Sil fallait ajouter encore un dernier exemple a ces particularités topis- 
tiques, nous rappellerions qu’il y a déja fort longtemps qu’on a signalé la 
résistance quasi absolue de l’aire HE2 (secteur de Sommer de la corne 
d’Ammon) aux plaques séniles (Gellerstedt), alors que dans le territoire 
immédiatement voisin, soit la couche moléculaire de la fascia dentata, 
les plaques séniles sont trés souvent trés denses, disposées en chaines. 

\ lorigine de toutes ces manifestations trés localisées du vieillissement 
pathologique de l’écorce cérébrale, il faut considérer le grand groupe 
3 
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des alrophies de systéme, liées non pas A des troubles de ’hémodynamique, 
mais a des lois génétiques. 

Lorsqu’un cerveau porteur de plaques séniles est lésé par un foyer corti- 
cal de désintégration cellulaire de pathogénie artériosclérotique, on ne 
remarque jamais une augmentation des plaques séniles 4 proximité de la 
cicatrice. Cette constatation vient 4 son tour prouver combien le voisi- 
nage d’une zone mal irriguée intervient peu dans le développement des 
plaques séniles. 

La littérature neuropathologique fournit quelques renseignements sur 
les interrelations admises entre vaisseaux sanguins et plaques séniles. 
C’est ainsi que Léwenberg pense que les plaques séniles sont en relation 
avec la fibrose capillaire. Nous savons que cette angiopathie se rencontre 
dans les cerveaux séniles avec une fréquence suffisante pour qu'il y en 
ait un certain nombre ot les deux types de lésions coexistent, et d’autre 
part la connaissance de cerveaux porteurs de plaques séniles sans fibrose 
capillaire notable va a l’encontre du point de vue que la lésion capillaire 
soit a l’origine de ces dépdts. 

La densité des capillaires de l’écorce cérébrale et la taille des plaques 
séniles sont telles que le contact entre les deux doit étre extrémement 
fréquent sinon constant. D’aprés ces rapports spatiaux, on a pu considérer 
que les plaques séniles sont secondaires a la précipitation de substances 
plasmatiques, en suite d’un trouble de la perméabilité capillaire et des 
membranes gliales limitantes. Si cette conception parait valable pour 
expliquer la genése des plaques séniles périvasculaires, elle satisfait moins 
le morphologiste lorsque celles-ci se présentent a l'état d’ «imprégnation 
diffuse du réticulum de base » (« diffuse drusige Impragnation des Grun- 
dreticulums »). 

L’impression que les plaques séniles périvasculaires sont sous la dépen- 
dance directe d’un trouble de perméabilité de la paroi du vaisseau devient 
quasiment une certitude lors de l’examen microscopique de Il’affection si 
particuliére que représente l’angiopathie dyshorique (Morel et Wildi) (« dru- 
sige Entartung der Rindgefasse » de Scholz). Cette affection se caracté- 
rise par la présence obligée d’une altération profonde des parois des petites 
artéres et des capillaires de l’écorce de certaines aires cérébrales prédis- 
posées, par la présence a |’extérieur de l’adventice du vaisseau lésé d'une 
substance qui offre toutes les caractéristiques histochimiques des plaques 
séniles, qui se dépose des deux cétés de la membrane gliale limitante et par 
Ja présence dans tous les cas de plaques séniles. A notre connaissance, cette 
affection qui est la seule dans laquelle interviennent simultanément des 
altérations vasculaires profondes et des plaques séniles, devrait étre re- 
cherchée systématiquement car elle peut aider a résoudre le probléme 
qui nous intéresse ici. 

Signalons enfin que, dans le tableau II, les pourcents les plus faibles 
de porteurs de plaques séniles se rencontrent dans les deux groupes d’ar- 
tériosclérose, chez lesquels l’expérience nous apprend que l’hypertension 
artérielle est habituellement la plus élevée. Bien que le test du z*, prati- 
qué entre les groupes | et 4, ne soit pas significatif, on ne peut s’empécher 
de faire un rapprochement entre cette constatation et la notion que la 
tension artérielle est le plus souvent normale ou méme basse chez les dé- 
ments séniles simples caractéristiques. 
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Provisoirement, cette impression reste basée sur un nombre insuffisant 
de faits convaincants. Ce n’est qu’avec de nouvelles études portant sur 
de plus grands nombres de cas finement étudiés qu’elle pourra éventuelle- 
ment se vérifier. 


RESUME. 


Détermination de la présence et de la quantité des plaques séniles a 
lintérieur de lécorce cérébrale des lobes frontaux dans une série de 
297 cas, soit 151 artérioscléreux cérébraux graves et 146 témoins totale- 
ment exempts d’artériosclérose cérébrale. Ces 297 cas sont tous agés de 
65> ans au minimum et proviennent d’affections psychiatriques variées. 
Qu’il y ait une forte artériosclérose cérébrale (l’auteur en décrit 4 formes : 
artériosclérose simple du polygone de Willis, sclérose des artéres de la 
convexité hémisphérique, hyalinose artériolaire intraparenchymateuse 
de l’écorce et un type particulier qu’il qualifie provisoirement d’artério- 
sclérose scalariforme) ou qu’il n’y en ait pas trace, les plaques séniles se 
présentent avec la méme fréquence dans les deux séries. 

Les facteurs qui régissent l’apparition et le développement de ces deux 
lésions — artériosclérose cérébrale et plaques séniles — sont totalement 
indépendants et n’interférent aucunement les uns sur les autres. L’étude 
statistique démontre de facon irréfutable que l’artériosclérose cérébrale, 
quelle que soit sa forme, ne prédisopse pas au développement des plaques 


séniles. 
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REMARQUES SUR LA SEMIOLOGIE NERVEUSE 
DU MEMBRE SUPERIEUR ET DE LA MAIN CHEZ L'ENFANT * 


REFLEXE TONIQUE DES FLECHISSEURS DES DOIGTS 
INHIBITIONS DE REFLEXES 
APTITUDE STATIQUE ET LOCOMOTRICE 


PAR 


Yves CHESNI 


Genéve) 
(boeneve) 


S’il est vrai que l’attitude du nouveau-né normal, placé dans différentes 
positions, révéle généralement une prédominance du tonus de flexion au 
niveau de quatre membres, cette régle souffre quelques exceptions ; il 
n’est pas rare d’observer en décubitus dorsal une déflexion spontanée du 
membre supérieur qui ne semble guére influencée par l’attitude de la téte. 
R. Magnus considérait comme un phénoméne pathologique le réflexe 
tonique du cou comportant la flexion du membre supérieur occipital et 
la déflexion du membre supérieur mertonnier sous l’influence de la 
rotation de la téte ; A. Gesell, au contraire, voit en lui une des carac- 
téristiques dominantes de la petite enfance normale. La nature diffé- 
rente du stimulus envisagé par les deux auteurs, respectivement la rota- 
tion passive et l’attitude spontanée de la téte, ne suffit pas 4 expliquer 
cette divergence de vues et on ne se range pas volontiers 4 l’opinion du 
second : il est impossible de déclencher ce réflexe par la rotation passive 
de la téte chez les enfants normaux Agés de quelques jours 4 plusieurs 
mois ; attitude spontanée correspondante n’est pas constatée fréquem- 
ment dans les conditions d’examen habituelles ; l'enfant qui suce son 
pouce adopte souvent |’attitude inverse ; si l’on maintient la téte tournée 
d’un cété ou de l'autre, le retour en flexion des avant-bras préalablement 
étendus sur les bras se fait généralement a une vitesse et avec une ampli- 
tude égales des deux cétés. Cette constatation ne rend d’ailleurs pas su- 
perflue la fixation de la téte dans une position rigoureusement médiane 
pour étudier correctement la symétrie de certaines réactions, 

Avec quelques variantes, l’extensibilité et la passivité sont explorées, 
chez le nouveau-né, au niveau de chaque segment du membre supérieur 
par des manceuvres analogues a celles qu’on utilise chez l'enfant plus agé 
et l’adulte, mais les résultats ne sont pas superposables et |’interpréta- 
tion physiologique doit tenir compte du fait que le développement anato- 
mique et fonctionnel du cortex cérébral et du cervelet est encore incomplet 
a ce stade de la vie. Il existe une prédominance du tonus de flexion ainsi 


* Ce travail a été effectué sous la direction du Dt ANpr&-Toomas et lui est dédié, 
ainsi qu’au Pr R. Garcin, en témoignage de ma profonde reconnaissance. 
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qu’un faible degré de ballant de chaque segment séparément comme du 
membre supérieur dans son ensemble. La répartition différente du tonus 
permanent au niveau du biceps et du triceps explique l’absence normale 
du réflexe tricipital A cet Age ; le biceps est-il intéressé par une paralysie 
obstétricale alors que le triceps est indemne, le réflexe tricipital se mani- 
feste. Le membre supérieur soulevé par l’observateur puis relaché ne 
retombe ni de facon immédiate ni jusqu’a toucher le plan du lit ; s’il peut 
conserver pendant quelques secondes une attitude communiquée, il est 
exceptionnel de lui voir prendre spontanément ces attitudes d’extension 
et d’élévation isolées, durables, si fréquentes chez le prématuré. 

De méme que l’attitude, la motilité spontanée du nouveau-né ne peut 
étre saisie, analysée et rendue fidélement dans sa complexité que par l’en- 
registrement cinématographique. Les mouvements spontanés des doigts 
n’affectent pas un caractére vraiment athétoide et, sauf pendant le cri, les 
mouvements des membres supérieurs sont rarement symétriques ;_ les 
syncinésies apparaitront plus tard. La banale succion du pouce, dont 
certaines images radiographiques donnent a penser qu’elle peut se pro- 
duire déja in ulero, n’est pas sans intérét physiologique : le doigt est-il 
rencontré par hasard et sucé au méme titre que n’importe quel corps étran- 
ger introduit entre les lévres, ou est-il porté activement a la bouche et, 
dans cette derniére éventualité, quels sont les centres impliqués a cet age 
dans un tel geste, susceptible de s’accompagner d’un changement de la 
mimique, de l’interruption du cri, d’un apaisement général ? Le stimu- 
lus déclenchant n’est pas connu et les conditions dans lesquelles s’effectue 
la localisation spatiale ne sont pas les mémes que dans la réaction dite 
des points cardinaux ; ultérieurement, le contrdle cortical deviendra évi- 
dent. 

L’extension des doigts consécutive a la piqdre du bord interne de |’auri- 
culaire ou de la paume exige le plus souvent pour se produire la répétition 
de l’excitation, comme si un phénoméne de sommation intervenait ; elle 
survient aprés un certain temps de latence ; elle est relativement lente ; 
les segments proximaux réagissent peu. Au contraire, une piqdre unique 
de la plante du pied donne lieu 4 un mouvement de retrait presque immé- 
diat et trés rapide des différents segments du membre inférieur : la réac- 
tion se rapproche davantage dans le second cas d’un réflexe 4 proprement 
parler ; cette différence dans l’allure des réactions des deux membres a la 
naissance se retrouve a d’autres occasions et doit étre soulignée. Plusieurs 
types de motilité provoquée sont caractérisés chez le nouveau-né par leur 
grande variabilité ; on connait l’influence de état de satiété ou de faim sur 
le réflexe des points cardinaux et l’action inhibitrice du cri, susceptible 
& lui seul de suspendre de nombreuses réactions. L’adduction du bras en 
réponse a ]’excitation du pli antérieur de l’aisselle exige un état particulier 
du tonus, entre veille et sommeil, et l’'absence d’agitation ; elle est nette- 
ment plus facile 4 provoquer chez les prématurés que chez les nouveau- 
nés 4 terme ou elle est cependant susceptible d’étre trouvée. Un enfant né 
& terme par césarienne, Agé de 9 jours, examiné en isolette alors qu’il en- 
trait en convalescence d'une affection méningée, présentait la réaction 
de fagon remarquablement nette : A un degré de plus en plus marqué, le 
frolement digital unique, le frolement répété, le pincement de la peau du 
pli antérieur de l’aisselle, celui du bord inférieur du grand pectoral, pro- 
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voquaient l’adduction du bras homolatéral, sa rotation interne, une lé- 
gére pronation et parfois méme une légére flexion du poignet ; les doigts 
n’abandonnaient pas leur attitude spontanément fléchie. 

Les exemples de cette labilité réactionnelle peuvent étre multipliés et 
montrent a quel point, dans l’examen neurologique du nouveau-né plus 
encore que dans celui de l’enfant plus Agé et de l’adulte, il importe de se 
placer dans les conditions adéquates. Cela est vrai tout particuliérement 
pour l'étude de certaines afférences au moyen de la réactivité segmentaire 
ou générale a des stimuli appliqués localement : le simple fait de démaillo- 
ter enfant le soumet a une multiplicité d’excitations qui interférent de 
facgon génante ; la meilleure méthode consiste 4 ne le découvrir que seg- 
ment par segment ; en ce qui concerne la réactivité digitale, certains 
résultats caractéristiques ont été obtenus sur des enfants examinés langés, 
immédiatement aprés la tétée. Pour d’autres recherches, au contraire, le 
nouveau-né doit étre examiné nu. 

os 

Si l’on fréle le bord cubital de lauriculaire ou de la paume de la main 
fermée d’un nouveau-né, les doigts s’étendent, le plus souvent en commen- 
cant par l’auriculaire, les doigts radiaux et tout particuliérement le pouce 
étant plus difficiles 4 mobiliser ; profite-t-on de cette ouverture de la 
main pour porter l’excitation dans la région du sillon métacarpo-phalan- 
gien, les doigts se referment comme dans le réflexe tonique des fléchisseurs 
des doigts *. Mieux que celle consistant A placer un objet dans la main, 
cette méthode permet de définir les zones réflexogénes ainsi que la nature 
des stimuli efficaces avec la réserve qu’il est difficile d’éliminer & coup 
sir la participation d’une pression minime a tout stimulus d'un autre 
ordre. La flexion des doigts est-elle déclenchée sur le manche d’un marteau 
& réflexes que l’observateur tire a lui, l'enfant s’agrippe, les segments 
proximaux du membre supérieur s étendent et le corps est susceptible 
d’étre partiellement soulevé ; la zone stimulée est alors plus distale, l’ob- 
jet ayant glissé sous l’influence de la traction vers les derniéres phalanges, 
le stimulus est plus riche puisque a une pression augmentée sur les plans 
profonds vient s’ajouter une forte traction sur les tendons fléchisseurs et 
les premiéres phalanges sont défléchies, peut-étre par simple prédomi- 
nance de leur extension passive sur leur flexion active. 

S'il est vrai que chez le nouveau-né, dans certaines circonstances, les 
doigts cubitaux se montrent plus actifs que les doigts radiaux, il faut se 
garder d’étre trop absolu a ce sujet. Il est fréquent que tous les doigts, 
pouce y compris, s’ouvrent spontanément ; les exemples sont nombreux 
ou le pouce finit par s’étendre A son tour sous l’influence de l’excitation du 
bord interne de la paume ; dans le réflexe de Moro son extension est tou- 
jours rapide et compléte. Quant a l’inactivité relative du pouce et de l’in- 
dex dans le réflexe tonique des fléchisseurs notée par H. M. Halverson, 
elle parait des moins nettes en ce qui concerne l’index : lorsqu’on tente 
d’ouvrir les différents doigts fléchis sur un objet, on ne trouve guére de 


* Le mot grasping devrait étre réservé au phénoméne pathologique décrit sous ce 
nom chez l’'adulte et dont les rapports avec le réflexe tonique des fléchisseurs des doigts 
tel qu’on l'observe chez l'enfant normal sont loin d’étre clairement établis. 
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différence entre la résistance de |’index et celle des trois doigts cubitaux. 
Pour le pouce, on remarque bien souvent qu’il se fléchit simultanément 
aux autres doigts quoique non directement stimulé par l’objet et ne ve- 
nant pas s’appliquer sur lui pour des raisons topographiques ; il suffit de 
le maintenir étendu au moment ov l’on déclenche le réflexe tonique des 
fléchisseurs sur son propre doigt utilisé comme objet poursentir des spasmes 
de flexion simultanément A son niveau et a celui des autres doigts. 

I] suffit de fléchir passivement la main du nouveau-né pour faire se rela- 
cher le réflexe tonique des fléchisseurs des doigts le plus intense ; cette 
manceuvre est-elle poussée assez loin, les doigts se défléchissent compléte- 
ment et il est impossible d’obtenir la moindre ébauche de flexion par les 
excitations tactiles ou les pressions méme les plus vives et les plus répé- 
tées portées & n’importe quel niveau de la face palmaire de la main et 
des doigts ; si on raméne la main a sa position de départ et au dela, le 
réflexe tonique des fléchisseurs se produit A nouveau et cela d’autant plus 
fortement que le degré d’extension passive est plus grand. La manceuvre, 
pourvu qu'elle ne soit pas trop rapide, peut étre poursuivie longtemps 
avec les mémes résultats ; si elle est effectuée en saisissant les doigts et 
que le rythme s’accélére, ’extrémité distale du membre supérieur donne 
alors une impression d’hypotonie : sans doute est-on en deca du temps 
minimum pendant lequel le stimulus doit étre appliqué pour déclencher 
le réflexe. Lorsqu’on communique a la main du nouveau-né ce mouve- 
ment alternatif de facon suffisamment lente et avec une faible amplitude 
tout en essayant de provoquer le réflexe tonique des fléchisseurs sur son 
propre doigt, on sent un renforcement du tonus d’extension de la main 
lorsque le réflexe se produit et augmente d’intensité, comme d’ailleurs en 
cas d’extension spontanée des doigts. Quels que soient les centres impli- 
qués dans cette synergie, analogue 4 celle qui se manifestera plus tard 
dans la préhension énergique, une part importante doit probablement 
étre faite aux afférences provenant des antagonistes étirés et peut-étre 
faut-il rapprocher de ces faits le retour brusque en extension de la main 
vivement fléchie puis relachée, manceuvre couramment pratiquée dans 
étude de la passivité. Si les extenseurs du poignet sont déficitaires, le 
réflexe tonique des fléchisseurs demande a étre étudié aprés relévement 
passif de la main. 

Lorsqu’elle est portée assez loin, la flexion passive de la main favoris¢ 
une extension en léger éventail de tous les doigts qui n’est pas une simple 
conséquence mécanique de la mise sous tension des tendons extenseurs 
elle se produit en effet de facon intermittente, soit spontanément, soit en 
réponse & une excitation tactile répétée de la face dorsale des derniéres 
phalanges, l’efficacité de ce stimulus étant d’ailleurs plus constante en 
période d’agitation spontanée que de calme ; ici encore un role important 
revient sans doute aux afférences qui prennent leur origine dans les muscles 
étirés et on ne saurait assez souligner l’importance de l’attitude dans la 
mise en évidence de certaines réactions. Comme toute motilité provoquée , 
ces phénoménes d’extension des doigts renseignent sur l'état d’un ar 
anatomique et fonctionne! qui ne peut étre exploré, a cet Age, au moyen 
des mouvements exécutés sur ordre. 

Le réflexe tonique des fléchisseurs des doigts est inhibé A des degrés 
divers mais de facon trés constante par le frélement par l’ongle ou la pi- 
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quire du talon de la paume ; la sommation est le plus souvent nécessaire. 
Si l’on pique légérement mais de facon répétée la face antérieure de l’avant- 
bras en remontant progressivement vers la main, l’ouverture des doigts 
ne se fait que lorsque le stimulus a dépassé le pli du poignet ; dans cer- 
tains cas cependant, l’excitation portée au niveau des autres segments 
du membre supérieur parait étre efficace, mais elle doit étre plus intense, 
davantage répétée et la réussite est moins certaine. L’intensité du réflexe 
tonique des fléchisseurs des doigts peut varier d’un instant a l'autre ainsi 
que la facilité avec laquelle il est susceptible d’étre inhibé : 


Un enfant de 9 jours, trés somnolent au début de examen, ne montre d’abord de 
réflexe tonique des fléchisseurs des doigts ni d’un cété ni de l'autre a plusieurs épreuves 
successives ; aprés quelques excitations il se réveille, s’agite et présente alors au ni- 
veau des deux mains un excellent réflexe, difficile 4 rompre par la piqdre répétée de la 
paume ; peu aprés on constate une extension spontanée, sporadique, des doigts fléchis 
sur l'objet et leur ouverture réguliére sous influence du stimulus en question *. 


L’inhibition du réflexe tonique des fléchisseurs des doigts par l’excita- 
tion du talon de la paume a été mise en évidence chez un anencéphale ; 
ce sujet ne présentail pas de réflexe de Moro au soulevement brusque de 
l’axe : 

Anencéphale de 2 k 500, présentant au-dessus du massif facial une masse du volume 
d'un marron, rouge, rappelant l'area cerebro-vasculosa des classiques. La motilité 
spontanee est relativement intense au niveau des quatre membres ; au repos, les mem- 
bres supérieurs sont généralement en abduction, les avant-bras peu fléchis, les pre 
miéres phalanges légérement inclinées en flexion, les autres trés légérement ; par mo- 
ment, les doigts s’ouvrent complétement sans raideur. Le réflexe tonique des fléchis- 
seurs est provoqué des deux cétés par le simple attouchement du marteau a réflexes, 
avec agrippement ; par contre, il est impossible de le déclencher sur la main portée 
préalablement en forte flexion palmaire. A plusieurs reprises le réflexe tonique des flé- 
chisseurs est inhibé par le frélement du talon de la paume par longle. Le soulévement 
de laxe provoque une légére abduction des bras ; le manche du marteau étant saisi par 
la main droite, la manceuvre précéedente provoque une légére abduction du membre 


supérieur gauche ; le marteau n'est pas lache 


Le réflexe des bras en croix doit étre considéré comme identique au 
réflexe de Moro. Il est déclenché par toute manceuvre mobilisant brusque- 
ment la téte par rapport 4 l’axe ; une facon correcte de le rechercher con- 
siste A soulever légérement mais vivement le corps de l'enfant saisi par les 
cuisses en décubitus dorsal, la téte restant en contact de la table d’exa- 
men ; ou encore, l'enfant étant maintenu en position assise, la téte d’abord 
fléchie se redresse spontanément et retombe en arriére dans la main de 
l'observateur qui en limite l’excursion : le réflexe se déclenche de lui- 
méme ; les membres supérieurs reprennent leur position premiére lorsque 
la téte est ramenée en flexion. Le réflexe de Moro suspend de facon quasi 
instantanée le tonus de flexion des membres supérieurs, si difficile pour- 
tant & vaincre passivement chez le nouveau-né a terme. Il est inhibé a 
son tour par le réflexe tonique des fléchisseurs des doigts : les deux réflexes 
sont-ils recherchés simultanément, le réflexe de Moro se développe nor- 


* Un certain nombre d’enfants ont pu étre observés a la Clinique obstétricale Bau- 
deloeque grace a lobligeance du Pt E. Lévy-SoraL. M™¢ S. Saint-ANNI DARGAS- 
quelques prématurés ; les observa 


sies m'a aimablement autorisé a examiner avec elle 
tions D. F. et M. G. ont éte prises a sa consultation 
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malement au niveau du membre supérieur libre alors qu’aucune mobilisa- 
tion appréciable, tant des doigts que des segments proximaux, ne se pro- 
duit du cété ot le réflexe tonique des fléchisseurs a lieu. Le réflexe to- 
nique des fléchisseurs des doigts, susceptible 4 lui seul d’empécher la pro- 
duction d’une réaction aussi puissante que le réflexe de Moro, est inhibé 
4 son tour par la simple excitation tactile du talon de la paume. 

L’activité du nouveau-né est & prédominance sous-corticale ; progressi- 
vement le développement anatomo-physiologique du cortex cérébral 
couplé avec le cervelet modifie le comportement de l’enfant ; la motilité 
des membres supérieurs s’accentue et prend des caractéres différents. 
Dans la préhension, l'objet est saisi, 4 la vue, au contact ou au son, avec 
ouverture préalable des doigts ; il est moins facile de déterminer ce qui, 
dans son maintien, revient 4 un résidu éventuel de réflexe tonique des 
fléchisseurs : en dehors de l’attitude des doigts et de la facilité avec la- 
quelle ils sont mobilisés isolément sur lui, on insiste volontiers sur la durée 
pendant laquelle il est maintenu et sur l’allure plus ou moins délibérée 
du relachement. La préhension progresse de la racine des doigts a leur 
extrémité ainsi que vers les doigts radiaux, l’opposition du pouce a l’ex- 
trémité des autres doigts constituant le terme de cette évolution ; les 
premiéres phalanges deviennent susceptibles d’étre fléchies isolément. La 
rapidité de la préhension augmente, ainsi que la précision dans le place- 
ment des doigts et l’adaptation de leur pression au poids de l’objet ; la 
manipulation s’affine parallélement A une appréciation de plus en plus 
délicate des qualités physiques de celui-ci ; ce n’est toutefois que chez 
l'aveugle que la palpation atteint son plus haut degré de développement. 

La localisation visuelle en profondeur, dont le début est marqué par 
Vapparition de la convergence et du réflexe pupillaire 4 l’'accommoda- 
tion, joue au contraire un role considérable dans l’atteinte de l'objet, a 
laquelle les différents segments, tronc y compris, participent progressive- 
ment et qui devient de plus en plus précise et rapide, de mieux en mieux 
coordonnée ; |’ouverture préalable des doigts, d’abord exagérée, presque 
dysmétrique, se proportionne aux dimensions de l'objet. Au niveau du 
poignet, la légére flexion palmaire du début est progressivement rempla- 
cée par une flexion cubitale qui a pour effet d’amener le pouce et l’index 
dans la position favorable 4 la préhension tout en écartant la main du 
rayon visuel. [| faut noter 4 ce propos que, chez beaucoup d’adultes, 
l’extensibilité latérale du poignet est plus marquée du cété cubital que 
du cété radial ; cette disposition est congénitale, comme le prouve le fait 
qu'elle peut étre mise en évidence chez de nombreux enfants avant lage 
de la préhension. 


e's 

Certaines positions mettent en évidence mieux que d'autres la diffé- 
rence qui existe 4 la naissance entre la motilité spontanée du membre 
supérieur et celle du membre inférieur : l'enfant est-il placé en décubitus 
ventral sur la table d’examen, les membres supérieurs étendus le long du 
corps, ceux-ci restent relativement inertes alors que les membres infé- 
rieurs exécutent des mouvements de flexion et d’extension, les pieds pou- 
vant aller jusqu’a s’arcbouter sur le sol et 4 projeter le corps en avant. 
Trés rapidement va se manifester et augmenter une tendance des membres 
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supérieurs 4 se porter en avant, spontanément et davantage encore sous 
l’'influence de l’excitation de la main. Ce mouvement, qui existe déja chez 
certains prématurés, peut étre considéré comme la condition du redresse- 
ment spontané sur les membres supérieurs de l’enfant plus 4gé placé dans 
la position précédente, redressement susceptible par ailleurs d’étre pro- 
voqué ou amplifié par certaines manceuvres 


A. J., né a terme, agé d’un mois, en décubitus ventral redresse spoentanément la 
téte, passe les membres supérieurs en avant et se souléve trés légérement sur les bras, 
les avant-bras restant appuyés sur la table. Si l’on saisit l'enfant par le tronc et les 
membres inférieurs et qu’on lui imprime un petit mouvement de va-et-vient vertical, 
les avant-bras puis les mains restant au contact de la table, cela favorise l’ouverture 
compléte des différents segments, sauf des doigts qui restent fléchis ; l'appui est pris 
sur les poings étendus. Cesse-t-on de soutenir le tronc, on constate une certaine résis- 
tance des membres supérieurs. 


Plus que le simple soulagement mécanique par suppression du poids 
du corps, le stimulus efficace parait étre la mobilisation passive des arti- 
culations avec la mise en jeu de la proprioceptivité locale et musculaire 
qu’elle comporte ; cela doit étre rapproché de ce qu’on observe au méme 
age au niveau des membres inférieurs et de l’axe dont le redressement est 
facilité par la malaxation de l’articulation tibio-tarsienne et par les mou- 
vements passifs de flexion-extension des membres inférieurs, les pieds 
étant au contact du sol. A cet Age toutefois, le redressement induit des 
membres supérieurs est inconstant et peu puissant : pendant plusieurs 
semaines encore le contraste restera considérable entre l’aptitude statique 
du membre inférieur et celle du membre supérieur. On observe chez cer- 
tains prématurés soumis 4 la manceuvre précédente une extension des 
membres supérieurs en direction du sol dont l’interprétation est délicate : 
peut-étre s’agit-il d'un mouvement passif par défaut de tonus de flexion, 
bien que dans quelques cas une trés légére résistance puisse étre constatée 
lorsqu’on cesse progressivement de soutenir le tronc, ou encore d’une atti- 
tude prise par hasard. 


D. L., né a terme, agé de 2 mois, ne présente pas d’antécédents pathologiques. En 
décubitus ventral, il redresse la téte ainsi que la partie antérieure du tronc sur les bras, 
les avant-bras servant d’appui. La station debout est solide. Il existe une ébauche de 
marche maladroite sur les pointes. L’enfant étant maintenu en suspension verticale 
par le thorax et une cuisse, le dos appuyé a l’observateur, si l'on améne la face dorsale 
de son pied resté libre au contact du bord de la table, il se produit un enjambement 
suivi d’un vigoureux redressement sur le membre inférieur correspondant aprés appli- 
cation active ou passive de la sole plantaire sur la table. Le méme phénomeéne est 
ébauché au niveau du membre supérieur. 


\ cet Age, cette derniére réaction est faible et inconstante. Ultérieure- 
ment, le passage de la main a lieu plus fréquemment, le redressement est 
plus ample, l’appui plus solide ; cet appui est pris d’abord sur le poing, 
puis sur la main ouverte. Le réle de la vue dans le passage de la main est 
difficile & préciser ; la présence de la réaction, tantot correcte d’emblée, 
tantot aprés tatonnement, chez des enfants agés de quatre 4 six mois 
dont on a préalablement bandé les yeux n’élimine pas la possibilité d’as- 
sociations visuelles antérieures. L’influence du cortex cérébral devient de 
plus en plus évidente. De nombreuses inhibitions sont susceptibles de se 


manifester. 
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Il est possible d’induire ou de faciliter un redressement assez complet 
des membres supérieurs 4 une époque ow |’aptitude statique telle qu’elle est 
définie d’aprés les travaux expérimentaux de G. G. J. Rademaker n’existe 
pas encore. Celle-ci apparait entre six et huit mois, ces chiffres n’étant 
donnés que comme ordre de grandeur. L’enfant qui posséde cette aptitude 
est-il saisi A bras-le-corps et précipité obliquement de haut en bas, il dirige 
les membres supérieurs vers la table d’examen pour y prendre appui ; l’ou- 
verture des segments proximaux a lieu avant le contact ; au début, l’en- 
fant se recoit sur le poing fléchi ou étendu avec ou sans ouverture différée 
de la main; l’extension préalable des doigts vient plus tard. L’appui est 
assez solide pour soutenir le poids du corps et doit étre évalué pour chaque 
membre isolément. I] faut se demander si l’ouverture différée de la main 
posée sur la table appartient a la réaction statique ou si elle constitue une 
activité d’un autre ordre : elle existe en effet chez des enfants qui ne sont 
pas encore en Age de réagir & la manceuvre précédente. L’asymétrie de 
la réaction statique peut se voir dans les hémisyndromes moteurs ; A cote 
de la persistance anormale de divers réflexes primaires, elle est susceptible 
de manquer ou d’étre retardée, avec d'autres réactions secondaires, dans 
certains troubles généraux du développement 


D. F., Agé de 18 mois, est né par le siége au terme de 8 mois ; il a dd étre réanimé a 
la naissance. Il présente actuellement un front bombé, un périmétre céphalique de 
50 cm, une fontanelle antérieure large comme deux travers de doigt. Il n’y a plus de 
réflexe des points cardinaux ; le réflexe de Moro existe encore ainsi que lallongement 
croisé ; le réflexe d’incurvation est ébauché. Par la fatigue, aprés une assez longue ré- 
sistance, la téte tombe en arriére. En position assise, il se produit un effondrement en 
avant de la téte et du trone avec appui sur les mains, La station debout est possible, 
méme sur une seule jambe de chaque cété, ainsi que l'enjambement du rebord de la 
table au contact et le redressement subséquent. Soutenu et propulsé, enfant marche 
sur les pointes avec tendance des pieds a étre éversés en dedans. L’épreuve de préci- 
pitation ne met pas en évidence d’aptitude statique des membres supérieurs. I] n’y a 
pas de réaction a la poussée latérale du tronc maintenu en position assise. L’enfant 
commence a prendre intérét a la manipulation ; il saisit un objet 4 deux mains, a la 
vue, tente de le porter a la bouche et manifeste son contentement. 


L’observation suivante tend 4 prouver que les afférences visuelles n’in- 
terviennent pas nécessairement dans le montage de la réaction statique, 
sans qu’on puisse en inférer que tel soit le cas pour l'enfant normal, chez 
qui elle peut cependant étre obtenue aprés occlusion des yeux. Peut-étre 
faut-il considérer que des contacts répétés, associés ou non a la vue ainsi 
qu’a des ébranlements afférentiels d’autre nature, contribuent a sa for- 
mation et qu'elle est au moins partiellement de nature conditionnelle cu 
mnésique. 


M. G., agé de 23 mois, est né au terme de 6 mois et demi. Il présente depuis sa nais- 
sance une affection oculaire bilatérale ayant abouti vers lage de 12 mois a un aspect 
clinique de pseudo-gliome de la rétine avec organisation du vitré ; il n’a réagi a aucun 
moment a d’autres stimuli visuels que les fortes variations d’intensité lumineuse, 
comme le passage de l’obscurité a la lumiére solaire. A examen actuel, ilest toujours 
pratiquement aveugle. A la premiére épreuve de précipitation il abaisse les membres 
supérieurs avec ouverture de tous les segments ; il semble que la réaction se perfec- 
tionne quelque peu par la répétition de la manceuvre suivie réguliérement du contact 
avec la table. La réaction d’appui a la poussée latérale du trone en position assise est 
positive d’emblée avec ouverture de la main ; la réaction d’appui a la poussée antéro- 
postérieure n’a pas lieu a la premiére épreuve ; a une épreuve ultérieure, il se produit 
un appui correct du membre supérieur droit en arriére, le gauche restant fléchi. 
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Un enfant de douze & quatorze mois, assis sur la table d’examen, est 
tiré en arriére par les épaules : les bras se portent en extension, les avant- 
bras s’étendent sur les bras, les doigts s’ouvrent avant le contact et l’appui 
est pris postérieurement sur la face palmaire des deux mains ; celles-ci 
sont généralement orientées d’arriére en avant par suite d’un certain degré 
de rotation interne du bras et de pronation de l’avant-bras. Cette réaction 
apparait plusieurs semaines aprés l’aptitude statique définie comme pré- 
cédemment ; avec l’appui latéral, nettement plus précoce, elle entre dans 
le cadre de ces réactions d’arc-boutement, tenant A la fois de la station et 
de l’équilibration, qui ont fait l'objet de recherches cliniques et expérimen- 
tales en particulier d’André-Thomas, de G. G. J. Rademaker, de R. Gar- 
cin, et dont J. Zador a étudié le développement chez l'enfant. 

Le réflexe de Moro se distingue de la réaction précédente par l’abduc- 
tion du bras, sa rotation externe et la supination de |’avant-bras. C’est en 
se fondant sur ces trois caractéres qu’on rapproche soit d’un réflexe de 
Moro complet ou incomplet selon le niveau de développement du sujet 
et le degré de fixation passive de la téte, soit d’un are-boutement posteé- 
rieur ébauché, certaines réactions d’ouverture des membres supérieurs 
observables chez des enfants Agés de quelques jours 4 plusieurs mois 
soutenus en position assise et brusquement tirés en arriére par les épaules. 
Dans ces réactions, quel que soit lage de l’enfant, l’extension des doigts 
ne se fait pas lorsqu’ils sont fléchis sur un objet. La continuité de ce der- 
nier phénoméne au cours du développement incite & se demander s‘il n’y a 
aucun rapport entre inhibition du réflexe de Moro par le réflexe tonique 
des fléchisseurs des doigts et l'absence de relachement de l’objet généra- 
lement constatée dans les réactions statique et d’appui a un Age ot le 
réflexe tonique des fléchisseurs a fait place A la préhension ; l’influence de 
la flexion des doigts sur l’ouverture des segments proximaux est variable 


L. J., 4gé de 14 mois, posséde une bonne aptitude statique de membres supérieurs. 
Soumis a l’épreuve de précipitation tenant un objet dans la main droite, il prend appui 
a gauche avec ouverture de tous les segments ; a droite, les doigts restent fléchis sur 
lobjet et les autres segments développent leur mouvement a un moindre degré que du 
cété gauche. Les réactions d’appui latéral et postérieur donnent lieu a la méme re- 
marque en ce qui concerne l'ouverture de la main. 


Non seulement les membres supérieurs ne participent pas a la marche 
automatique ou primaire du nouveau-né par le balancement qui accom- 
pagne la marche secondaire arrivée au terme de son évolution, mais il 
est impossible de déclencher a cet 4ge un mouvement alternatif propre 
a leur niveau ; plus tard, au contraire, ils manifesteront une tendance 
a la progression rythmique bien avant les membres inférieurs encore en 
pleine phase de transition entre la marche automatique et la marche libé- 
rée. Dans certains cas, cette tendance peut étre mise en évidence en soule- 
vant l’enfant par l’axe et les membres inférieurs et en le propulsant en 
avant aprés avoir induit le redressement des membres supérieurs par 
l'une ou l’autre des manceuvres précédentes ; l’affectivité joue un role 
important, l’enfant se dirigeant plus volontiers ou méme exclusivement 
en direction de sa mére. 


C. B..., agé de 4 mois, ne présente pas d’antécédents pathologiques. II passe le pied 
et se redresse sur le membre inférieur correspondant ; la station debout s’effectue 
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sur les pointes ; il est impossible d’induire des mouvements de marche au niveau 
des membres inférieurs. Il ne posséde pas encore l’aptitude statique des membres supé- 
rieurs au sens de Rademaker, mais il passe correctement la main et se redresse sur le 
poing fermé. En décubitus ventral, il passe spontanément les bras en avant, redresse 
la téte et la portion antérieure du trone et a tendance a se redresser sur les bras, les 
avant-bras servant d’appui. Il suffit de soulever le trone pour faciliter une extension 
plus compléte des membres supérieurs qui persiste lorsqu’on cesse progressivement de 
soutenir le corps. Soutenu par le tronc et les membres inférieurs et appelé par sa mére, 
il progresse vers elle en effectuant des mouvements alternatifs bien coordonnés des 
membres supérieurs avec appui sur le dos de la main. 


Cette différence dans la chronologie de l’aptitude locomotrice des deux 
membres se retrouve 4 propos d’autres réactions ; elle incite 4 comparer 
le développement anatomique des zones correspondant respectivement au 
membre supérieur et au membre inférieur en tout point des voies affé- 
rentes et efférentes oli une somatotopie est connue. Par ailleurs, il n’existe 
pas au niveau du membre supérieur deux marches successives de type dif- 
férent séparées dans le temps : dés son apparition, le mouvement alterne 
des membres supérieurs se perfectionne graduellement, sans discont inuité, 
jusqu’a la marche sur les mains telle qu’on l’observe par exemple chez un 
enfant de cing mois ; il a été impossible de mettre en évidence un tel 
mouvement chez le prématureé. 
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COMMUNICATIONS 


Myoclonie-épilepsie familiale de type Unverricht. Etude cli- 
nique, électroencéphalographique et anatomo-clinique, par 
MM. J. Siawatp, J. de AuvuRIAGUERRA et Cl. Pror. 


L’observation que nous rapportons fait partie d’une fratrie de trois enfants qui 
ont présenté une myoclonie-épilepsie. En 1947, J. Delay, H. Fischgold, P. Pichot 
et J. Verdeaux ont publié les modifications électroencéphalographiques de ces trois 
sujets et ont observé chez les trois des bouffées de complexes pointes-ondes typiques 
Les deux ainés étaient d’ailleurs atteints d'un syndrome myoclonie-épilepsie alors 
que notre malade n’avait présenté qu'une absence. Les parents qui sont cousins 
germains ne présentent aucune manifestation de ce genre. Le pere a, cependant, 
un nystagmus congénital ; la mére a fait un épisode dépressif ; il n’y a pas d’autres 
antécédents collatéraux. Les deux sceurs de notre malade, plus agées que lui, l'une 
de 5 ans, l'autre de 2 ans, sont décédées de leur épilepsie-myoclonie. 


Observation. Le jeune C. B., né le 20-12-1931, a présenté pour la premiére fois, 
a l'age de douze ans, un équivalent comitial a type dhallucination visuelle. Ultérieu- 
rement des accés de ce genre sont survenus et, ‘année suivante, un accés épileptique 
généralisé s'est produit. Deux ans aprés les premiéres manifestations comitiales, sont 
survenues des myoclonies. Trois ans plus tard l’activité psvchique du malade s’est 
modifiée. 

Nous avons suivi le jeune C... pendant 5 ans. L’évolution a été progressive vers la 
mort. 


La symptomatologie qu'il a présentée consistait en myoclonies, en accés épilep- 
tiques, en troubles mentaux. 


Les myoclonre $s se sont installées progressivement. Au début il s’est agi de myo ‘lo 
nies isolées, survenant a l’extrémité distale des membres ; ensuite l’intensité a aug- 
menté en méme temps que l’extension s’est faite a tout le territoire musculaire, 
compris la face et la langue. Au cours de l’évolution, les myoclonies n'ont pas été 
constamment les mémes, augmentant a certaines périodes, pour diminuer a d'autres. 
A la période d’état il existait aussi bien des petites secousses musculaires soulevant 
a peine les téguments, que de violentes clonies réalisant de vives décharges motrices 
avec important déplacement des membres. Ces clonies étaient irréguliéres, asymé- 
triqu es et non rythmées. Parfois cependant de violentes secousses réapparaissaient 
simultanément dans les membres. A un stade avancé, nous avons plusieurs fois assisté 
a la transformation de ces secousses cloniques en acces épileptiques cénéralisés et 
parfois nous avons pu faciliter cette transformation soit par la recherche répétée 
des réflexes tendineux, soit par une forte incitation du malade ; dans ce cas on 
voyait les secousses musculaires devenir de plus en plus amples et intenses, puis les 
yeux se révulsaient et un accés généralisé se produisait. 

Les crises épileptiques survenaient généralement isolément mais quelquefois elles 
succédaient aux myoclonies. Le rythme en fut variable et 4 certains moments elles 
furent presque quotidiennes et méme certains jours il put y en avoir dix par 24 heures, 
mais la répartition resta toujours trés irréguliére. 

Les troubles psychiques s’accentuérent progressivement. Au début il n’y avait 
qu’une lenteur de l’idéation et de la compréhension, l’intelligence devint moins vive 
et, finalement, le malade se présenta comme un dément. Cependant quelques parti- 
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cularités doivent étre soulignées ; il existait une trés grande lenteur dans la compré- 
hension d’une question et dans la réponse, aussi bien verbale que motrice. Mais, 
tardivement, alors qu’on croyait que le malade ne comprenait rien de ce qu’on lui 
disait, il lui arrivait de faire trois ou quatre minutes plus tard une réponse exacte a 
une des questions posées. Quelques idées délirantes s’installérent a une certaine 
phase; 4 d’autres des phénoménes d’excitation psychomotrice rendirent le malade vio- 
lent et presque dangereux. L’état démentiel s’accentua dans les derniéres semaines. 


L’eramen neurologique est resté pratiquement normal au cours de |’évolution 
L’importance des clonies géna toujours la recherche des troubles kinétiques, mais 
les réflexes sont restés normaux et il n’y a jamais eu de trouble pyramidal, extra- 
pyramidal ou sensitif. Une ponction lombaire et une encéphalographie gazeuse sont 
restées normales. 


L’évolution s'est faite irréguliérement vers la mort. Il y eut une certaine autonomie 
des symptémes entre eux. C’est ainsi que lorsque les myoclonies étaient intenses il 
y avait peu de crises épileptiques ; quand il avait des crises épileptiques l'état mental 
était meilleur ; lorsqu’il avait peu de myoclonies et de crises épileptiques les troubles 
psychiques étaient alors au maximum et des accés psychomoteurs survenaient a ce 
moment-la. 

Le malade est décédé dans un marasme, comme Unverricht l’avait signalé dans 
ces Cas. 

Plusieurs électroencéphalogrammes ont été pratiqués. Ils ont montré une désor- 
ganisation complete et bilatérale, les rythmes de base étant remplacés par des ondes 
lentes rythmiques de 4 a 6 cycles-secondes, et par des ondes lentes-polymorphes de 
150 a 400 millisecondes. Des éléments paroxystiques surchargaient le tracé : soit 
pointes isolées, soit polypointes, soit polypointes-ondes ; les anomalies étaient 
bilatérales, sensiblement symétriques et synchrones. 

Des tracés électromyographiques ont été enregistrés simultanément avec un élec- 
troencéphalogramme. Aux grandes décharges cérébrales correspondaient les pointes 
musculaires analogues et sensiblement synchrones. Cependant il pouvait arriver 
qu’aucune pointe musculaire ne soit observée aprés certaines décharges cérébrales 
et qu'une pointe musculaire précédat ou succédat a la pointe cérébrale. 

L’étude anatomique a montré l’existence de corpuscules amyloides de Lafora tout 
a fait typiques. Ces formations dont les dimensions varient entre 3 et 30 u, remplis- 
sent les cellules, modifient leur forme et les dilatent. L’étude de la systematisation 
lésionnelle a montré que les lésions les plus importantes siégent au niveau du noyau 
dentelé, du locus niger, du pallidum et du cortex rolandique. 

En dehors des importantes lésions du corter rolandique, il en existe également a 
un moindre degré dans le pole frontal, dans le lobe pariétal . 2 n'y en a@ pas dans le 
lobe temporal, et la dégénérescence est inexistante dans le lobe occipital ; il y a d’assez 
nombreux éléments dans la circonvolution limbique et dans la circonvolution hippo- 
campique, ot la dégénérescence amyloide est trés importante ainsi que dans le 
noyau amygdalien. 


Dans les noyaur gris centraur la dégénérescence est trés importante et prédomine 
dans les formations thalamiques et pallidales alors que le putamen est mieux conserveé ; 
il n’y a pas de dégénérescence amyloide des différents noyaux tubériens, ni dans les 
noyaux périvasculaires ventraux, ni dans les tubercules mamilaires. 


Dans les formations sous-optiques et pédonculaires le locus niger est trés touché 
et presque toutes les cellules présentent des inclusions homogénes ; les noyaux 
rouges et le corps de Luys sont indemnes. 

Dans le cervelet l'atteinte du noyau dentelé est trés importante et presque toutes 
les cellules presentent des dégénérescences concentriques - dans les lamelles cere- 
belleuses la dégénérescence siége dans la cellule de Purkinje ou dans la couche des 


cellules de grains, alors que la couche moléculaire est épargnée. 
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Dans la protubérance il y a une dégénérescence amyloide de la région périventricu- 
laire et dans la région de la VI¢ paire ainsi que dans la substance réticulée. 


Dans le bulbe il y a une dégénérescence minime de |'olive bulbaire. 


La moelle est pratiquement indemne en dehors de trés rares corpuscules dans les 
cornes antérieures. 


Discussion. 


M. Ed. Kress. — II est superflu de souligner ]’intérét majeur de ce cas anatomo- 
clinique et électroencéphalographique de Myoclonie-épilepsie familiale d’Unver- 
richt : c’est un des premiers cas qui aient été publiés en France de cette affection avec 
une vérification anatomique. 

Je me bornerai a faire deux remarques du point de vue clinique. D’abord, le film 
qui nous est projeté du patient, non entiérement déshabillé il est vrai, montre, avec 
quelques petites myoclonies du pourtour de la commissure buccale et des muscles 
du cou, de grandes clonies synergiques des membres et du tronc. Cette association est 
la régle dans la plupart des observations publiées depuis des années dans différents 
pays, en Belgique notamment (van Bogaert, Cordier... (1) : les troubles moteurs s'y 
caractérisent, avec les crises convulsives, par la prédominance de grandes décharges 
cloniques, avec déplaceme nts segmentaires, sur les myoclonies vrales, asynergiques, 
asynchrones et arythmiques, qui sont beaucoup moins nombreuses. 

Or, quand connaissant ces cas, on se reporte aux observations princeps (1891 et 
1895) d’Unverricht, on est quelque peu déconcerté de le voir décrire exclusivement, 
chez ses malades, aprés une premiére phase de crises convulsives sur laquelle il 
passe assez rapidement, des myoclonies asynergiques qu'il rapproche étroitement 
des secousses musculaires anarchiques du Paramyoclonus multiplex de Friedreich, 
et qu’il différencie longuement des clonies synergiques de la Chorée électrique, des 
Chorées chroniques, des « névroses motrices » et de Vhystérie. Lundborg, a 8a suite, 
dans sa Myoclonie-Epilepsie Progressive (1903), décrivait, a la deuxiéme phase de 
la maladie, les mémes myoclonies qu’Unverricht. A la premiére, épileptico-tétani- 
forme, il décrivait, il est vrai, des accés de secousses synergiques n'aboutissant pas ou 
aboutissant a la perte de conscience épileptique, mais ces secousses tétanisantes 
n’étaient pas a proprement parler des clonismes avec effet moteur. 

Dans une troisiéme phase terminale, qu’il avait précisément observée pour la 
premiere fois chez une malade d’Unverricht retrouvée dix ans apres lui, il décrivait, 
avec des troubles démentiels, un état de rigidité généralisée trés semblable a celui 
des parkinsoniens grabataires. I] constatait, en outre, dans la famille d'un de ses 
cas de myoclonie-épilepsie, cinq cas de maladie de Parkinson chez les collatéraux. 
Ces notions, capitales, annon¢aient a l’avance les découvertes anatomo-patholo- 
giques ultérieures et l’intrication des lésions anatomiques de l’Epilepsie-myoc lonie 
et de celles de la maladie de Parkinson. 

Ceci m’améne a ma deuxiéme remarque : dans l’observation présente, le malade 
n'est pas parvenu a ce dernier stade amyostatique, témoin dela phase ultime des 
dégénérescences systematisees qui sont a la base de l'affection, ou, tout au moins, 
ce degré lésionnel ne s’est pas traduit cliniquement chez lui. Il est mort auparavant. 

Tout ce que je viens de dire est pour rappeler qu ‘il existe des variétés importantes 
de ce syndrome d’Unverricht-Lundborg. Nous connaissons de mieux en mieux, grace 
a des observations comme celle-ci, les différentes lésions qui le conditionnent, mais 
ce que nous savons mal encore, c'est leur déterminisme exact, c’est l’influence de leur 
répartition, de leurs actions et réactions réciproques, de leur degré, sur la diversité 


des aspects cliniques, 


1) V. en particulier Cordier, de Wulf, Bar, Radermecker et Segers : Etudes cli- 
= 97] 


niques sur lepilepsie-myoclonie, Acla Neur. Belgica, 1949, 49, n® 4, pp. 247-27 
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Syndrome athétoide extensif d’apparition tardive, avec opposi- 
tionnisme. Hypercholestérolémie. Discussion diagnostique, par 
MM. A. Grossiorpb, St. THrerrry, J. P. Hetp et J. Rosa. 


Observation. — D... Evelyne, 9 ans. 


Enfant parfaitement normale jusqu’a lage de 6 ans, partum normal, aucune mala- 
die infantile grave. Aucun retard scolaire, enfant trés intelligente. 

Rien a signaler au point de vue familial sinon une maladie de Parkinson chez la 
grand-mére maternelle (début 4 35 ans, décés a 45). 

Pas de mariage consanguin. 


A 6 ans, en décembre 1951, l'enfant est hospitalisée 4 Trousseau pendant un mois 
pour des troubles étiquetés hémichorée gauche. Il semble que le bras gauche se soit 
peu a peu paralysé. A la sortie le déficit gauche s’était accentué et l'enfant fut en- 
voyée a la Salpétriére. Elle est ensuite soignée & la Croix-Faubin ; on reste sur l’idée 
d’hémiplégie gauche. 


Etat stationnaire pendant deur ans, l'enfant va a l’école, malgré son hémiplégie. 

Nous avons l'occasion de ]’examiner a |’ Hopital R. Poincaré le 22 septembre 1953 
et de la prendre en observation dans le service. 

A cette époque, on note : 

- marche possible mais difficile, incertaine, le pied gauche en varus équin, le 
bras gauche rejeté en arriére en extension rotation interne, le trone incurvé a 
gauche, la téte penchée du méme cété ; 

au repos debout, inclinaison et rotation de la téte & gauche, qui s’accuse au 
moindre mouvement, la bouche est largement ouverte, la langue projetée au dehors 
par intermittences, le gros orteil est en extension ; 

— en décubitus, le membre supérieur gauche est en extension rotation interne, 
le poignet en hyperextension, les doigts fléchis ; cette attitude est réductible bien 
qu'on rencontre une assez grande résistance ; surtout l’accomplissement des 
mouvements volontaires se heurte 4 un oppositionnisme considérable, avec des syn- 
cinésies trés étendues. L’étude de la force segmentaire s’avére trés difficile, elle parait 
diminuée. Réflexes vifs. Le membre inférieur gauche est trés incoordonné avec de 
riches syncinésies, le pied est en varus équin, flexion dorsale et valgus sont impos- 
sibles ; réflexes tendineux vifs et diffusés de ce cOté avec un signe de Babinski indis- 
cutable. Les membres droits semblent normaux, avec cependant une légére incoor- 
dination au membre inférieur droit. Réflexe cutané plantaire suspect. Pas de para- 
lysie faciale. 

Au point de vue oculaire, fond d’ceil normal, mais il semble exister un léger défi- 
cit de élévation du regard sans modification des mouvements automatico-réflexes. 
Intellect normal. Q. I. : 90 environ. Rien a signaler au point de vue viscéral. Biologie : 
rien a signaler sauf dés ce stade une cholestérolémie a 3,10. E.E.G. normal. Radiogra- 
phies du crane normales. L. C.-R. normal (0,36 d’albumine, 2,6 éléments dans le 
1¢f tube, 10 dans le 3°, B.-W. négatif, Benjoin normal) ; 

on fait une encéphalographie gazeuse lombaire qui montre un ventricule droit 
un peu dilaté surtout dans la région du carrefour. 

L’enfant est mise a4 un traitement d’Artane, sans résultat appréciable. 

On la revoit un mois plus tard, elle semble marcher moins bien. 


Début 1954, aggravation rapide de l'état de Venfant, dont la parole devient impossible 
et qui ne peut plus tenir debout. Apparition de mouvements anormaux des membres 
droits, de type athétosique, avec un oppositionnisme analogue a celui des membres 
gauches. On a d’autre part l’impression que la dystonie gauche s’atténue. 

L’enfant entre & nouveau dans le service le 20 février 1954. 
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Elle est maintenant grabataire, ne peut tenir ni debout ni assise, et ne peut arti- 
culer le moindre son. 

En décubitus : le trone est incurvé a gauche, le M.S.G. est en hyperextension 
et supination y compris les doigts, le M.1.G. en triple flexion, avec hyperextension 
du gros orteil en permanence, le M.S.D, est enroulé derriére la téte avec le coude en 
hyperflexion irréductible et les doigts fléchis sur le pouce, le M.1.D. est en extension 
La téte est penchée a gauche, bouche grande ouverte découvrant les gencives, la 
langue animée de mouvements incessants mais assez lents. 

Sur cet état dystonique de fond se greffaient des crises toniques, spontanées ou 
déclenchées par un essai de mobilisation passive ou active ; ces crises se caractéri- 
saient par une exagération de toutes les contractures, extension des deux membres 
inférieurs, opistothonos cervical et spasmes buccopharyngés ; ces crises semblaient 
extrémement douloureuses, la respiration se bloquait avec cyanose, l'enfant pleurait 
a grosses larmes mais sans pouvoir émettre un son. 

Examen neurologique trés difficile : motilité segmentaire impossible a interro- 
ger, étant donné les crises toniques et l’oppositionnisme considérable, l’enfant est 
incapable de prendre la poupée a son cdté, de porter quelque chose a sa bouche. La 
force musculaire semble cependant mieux conservée a droite, surtout aux membres 
inférieurs. 

L’étude du tonus montre de grandes variations d'un moment a l'autre ; il semb k 
cependant que le ballant des membres gauches soit exagéré. 

Réflexes tendineux vifs, signe de Babinski bilatéral, clonus du pied. 

Pas de troubles sensitifs. 

Incontinence d’urines, sphincter rectal continent. 

Paires craniennes : impression de paralysie faciale gauche. 

Malgré les apparences l'enfant semble avoir gardé une intelligence normale, et 
répond exactement aux questions qu’on lui pose par une mimique faciale appropriée 

L’E.E.G, reste normal, on retrouve un cholestérol sanguin a 5 g. 

Nous demandons a |’un de nous de prendre la fillette en observation aux Enfants 
malades pour diverses investigations biologiques. 

examen oculaire : pas d’anneau vert péricornéen 

cholestérol total 5,30 p. L, estérifié 3,33 p. 1. ; lipides totaux : 14 g p. 1. 

protides : 76 g p. 1. 

urée sanguine : 0,27 p. 1. 

cuprémie normale : 100 gammas pour 100 cm*, 110 gammas un autre jour ; 
cuprurie normale : 10 gammas par 24 heures ; 

fer sérique normal : 104 gammas pour 100 cm! ; 

épreuves de coagulation normales ; 

chromatographie urinaire : faible aminoacidurie ; 

épreuves fonctionnelles hépatiques normales avec a la B. S. P. : 15 p. 100 
de solvant retenu au bout de 10 minutes et 0 au bout de 30 minutes (Thymol 
2 unités Mac Lagan a Garches). 

médullogramme : étalement trés riche avec de trés rares macrophages tres 
vacuolisés, vraisemblablement en charge lipidique un peu anormale. 


L’enfant revient & Garches début mai 1954. Un traitement de gardénal sodique 
atténue beaucoup les grandes crises toniques, l’état de l'enfant subit quelques dis- 
crétes modifications. 


Le 2 juin 1954. 
Trone incurvé a gauche 


Membres inférieurs en extension. 


Le gauche : pied en équin, gros orteil hyperétendu. 
Cette attitude est réductible, bien qu’on rencontre une certaine résistance 
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Hyperextensibilité du quadriceps. 

Rétraction du tendon d’Achille. 

L"hyperextension du gros orteil varie d'un moment a l’autre. 

Le droit : en adduction rotation interne. 

Hyperextension du gros orteil ; la aussi, déformation aisément réductible, sauf 
l’existence d'une certaine rétraction des adducteurs ; ici aussi, hyperextensibilité 
du quadriceps. 

L*équinisme du pied gauche est réductible. 

Le ballant du pied droit semble exagéré. 


\lembres supérieurs, 


Le gauche : en extension, hyperrotation externe et supination. 
Attitude aisément réductible. 
Le ballant ne semble pas excessif. 
Le droit : bras élevé le long de la téte, fléchi, poignet fléchi derriére la téte. 
Déformation irréductible, sauf douleur extréme. 
loute tentative de mobilisation déclenche une crise hypertonique : 
le membre inférieur gauche s’étend davantage, orteils au zénith, 
le pied droit se met sous le pied gauche, 
le membre inférieur droit s’enroule en rotation interne. 
Bouche ouverte en permanence, gencives retroussées sur les dents supérieures, 
spasmes d’ouverture de la bouche, téte tournée du cété gauche 
Les mouvements oculaires conjugués rencontrent les mémes difficultés. Retard 
dans les commandes de latéralité. Le regard vers le haut et le bas semble impossible. 
Les réflexes tendineux sont vifs. 
Des essais thérapeutiques d’ ACTH, de BAL se sont montrés infructueux. 


En résumé : apparition chez une fillette de 6 ans, sans aucun antécédent neurolo- 
gique, d’un syndrome hémichoréique gauche bientét compliqué d’hémiplégie gau- 
che avec oppositionnisme considérable. Aprés deux ans de statu quo, aggravation 
de l'état de l'enfant, apparition de manifestations dystoniques a droite alors que le 
cété gauche s’apaise, bilatéralisation des signes pyramidaux, marche et élocution 
impossibles. Psychisme et E.E.G. normaux. Métabolisme cuprique normal. Fonctions 
hépatiques paraissant normales. Une anomalie biologique constante et importante : 
hypercholestérolémie. 


‘ 


Commentaires Cette observation nous a paru difficile a classer. 


L’hypothése de Maladie de Wilson parait devoir étre écartée. On pouvait certes 
penser en présence du facies spécial de l’enfant et de ses spasmes buccopharyngés, 
mais l’évolution particuliére, absence de troubles hépatiques, de pigmentation 
cornéenne et surtout l'absence totale de troubles du métabolisme cuprique permet- 
tent de |’éliminer. 


b) Nous avons d’autre part discuté une leuco-encéphalite en pensant plus spéciale- 
ment a la forme sclérosante subaigué décrite par van Bogaert, mais l’évolution est 
ici trop longue, la conservation du psychisme et d’un électroencéphalogramme nor- 
maux rendent ce diagnostic bien peu probable. 


c) C’est a la Maladie d’Hallervorden Spatz que cette observation ressemble le 
plus. Sans doute l’absence de caractére familial et la constatation de signes pyrami- 
daux sont-ils quelque peu discordants, mais a lire la description du cas publié par 
Cl. Vincent et van Bogaert (1) on ne peut manquer d’étre frappé par les analogies 
qu'elle offre avec le notre : début chez une fillette de 8 ans 1 /2 par des troubles de la 


1) Vineent (Cl.), van Bogaert (L.). Contribution a étude du syndrome du globe 
pale La dévénérescence progressive du globe pale et de la substance réticulée. Revue 
neurologique, 1936, 65, n° 5, pp. 921. 
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marche faisant poser le diagnostic de chorée, puis & 16 ans troubles de la parole, 
spasmes d’ouverture et de fermeture de la bouche, pas de troubles intellectuels. 


d) Il est probable d’autre part que la trés remarquable hypercholestérolémie régu- 
liérement retrouvée chez cette enfant doit avoir quelque signification, mais aucune 
des cholestérinoses du systéme nerveux décrites jusqu’é présent n’offre de similitudes 
cliniques avec le cas que nous rapportons (1). 


A propos de la rééducation des paraplégies traumatiques. Présen- 
tation de malades, par MM. A. Grossiorp, J. P. HeLp et R. Beree, 


L’expérience que nous avons pu acquérir depuis 5 ans au Centre de rééducation 
de poliomyélite de Garches nous a trés vite amenés a nous intéresser aux problémes 
plus intéressants et plus difficiles posés par la réadaptation des paraplégies trauma- 
tiques et des syndromes voisins (séquelles de myélites aigués, tumeurs médullaires 
opérées, angiomes médullaires, etc...). 

On sait les immenses progrés accomplis depuis une quinzaine d’années dans ce 
domaine, et les magnifiques réalisations des auteurs anglo-saxons pour le traitement 
et la réinsertion sociale de ces malheureux patients. 

Notre dessein est seulement aujourd’hui de présenter trois de nos paraplégiques 
traumatiques de Garches et de montrer ce qui a pu étre obtenu. Deux ont eu une 
lésion dorsale basse, le 3° une lésions dorsale moyenne. 


Observation I : D. André, 27 ans, berger. 

Le 3 décembre 1951 : accident de la voie publique — fracture luxation du rachis 
au niveau Dx1 Dxu, avec paraplégie totale immédiate. 

Le 5 décembre 1951 : tentative de réduction orthopédique en extension a l’hépital 
de Vernon puis réduction sanglante. 

Hospitalisation a la Salpétriére — récupération de la miction au 4° mois, escarres, 
contractures. 

Entrée a Garches le 7 novembre 1952. 

Bilan a l’entrée : malade alité, ne peut s’asseoir ; 

paraplégie totale en extension, aucune commande motrice active sur les membres 
inférieurs, réflexes vifs, clonus, Babinski bilatéral ; 

en revanche la musculature abdominale est bonne, de méme les carrés des lombes : 

légére rétraction des ischio-jambiers, pieds en équin réductible ; 

anesthésie totale jusqu’a Dxtr ; 

escarre sacrée de 1 cm*, escarres talonniéres cicatrisées ; 

vessie : sent le besoin d’uriner, sait déclencher une miction toutes les 2 heures par 
réflexe de masse (pression sur la cuisse). 

Depuis l’entrée du malade un certain nombre de modifications se sont produites : 

— du point de vue moteur : de petites récupérations motrices ont été enregistrées 
sur les membres inférieurs : il y a maintenant une contraction active valable des 
adducteurs, de petites contractions volontaires des pelvitrochantériens, des fessiers, 
des quadriceps, mais elles sont sans valeur fonctionnelle ; 

— du point de vue orthopédique les rétractions ont été vaincues, ce qui reste est 
négligeable ; 

— du point de vue sensitif, le blessé a récupéré la sensibilité des racines des cuisses, 
il persiste une hypoesthésie importante au-dessous, mais le blessé percoit assez bien 
la sensibilité tactile et parvient a la distinguer de la piqitre ; 

— pas d’escarres, excellent état général ; 

— au point de vue sphinctérien, perception du passage des urines, contréle total 


(1) Giampalmo (A.). Les lipoidoses cholestériniques du systéme nerveux. V® Congrés 
Neurologique International, Lisbonne, 1953, vol. 1, pp. 309-334. 
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de la miction qui atteint couramment 500 cm’. Les urines ont été septiques de temps 
en temps, elles sont claires et stériles maintenant. Constipation. Erections ; 

— notons encore qu’il a existé pendant 2 & 3 mois des douleurs dans _ les deux 
membres inférieurs, fourmillements d’abord, puis brilures en ondes descendantes... 
ces douleurs ont disparu peu a peu. 

Actuellement (début juin 1954), aprés 20 mois de rééducation, ce paraplégique 
a un excellent équilibre en position assise, marche pendant 3 a 4 heures avec 2 cannes 
simples et deux appareils crurojambiers, il monte et descend escaliers et trottoirs, 
il sait se relever seul du sol, il va sortir de l’hépital et reprendre une activité profes- 


sionnelle. 


En résumé : cas venu tard a la rééducation (aprés 11 mois), mais relativement 
favorable puisqu’il s’agit de lésions médullaires incomplétes bien que graves ; lésion 
vertébrale Dx1-Dxm, correspondant apparemment a une lésion médullaire L2-L3 ; 
récupération de quelques possibilités motrices des adducteurs et de la sensibilité 
tactile ; trés belle rééducation sphinctérienne ; réadaptation au maximum de ce 
qu’on pouvait attendre. 


Observation 2 : D... René, 18 ans, apprenti polisseur. 

Le 27 novembre 1953, recoit dans des circonstances mal définies, une balle de 
revolver dans la colonne vertébrale 4 la hauteur de Dx-Dxr; paralysie immédiate 
des membres inférieurs ; transfert 4 l’Hétel- Dieu. 

Le 28 novembre 1953 une radiographie montre le projectile au niveau du disque 
Dx-Dxi, en partie logé dans le corps vertébral de Dx, a droite de la ligne médiane. 
Intervention immédiate dans le service du P* Brocq ; celle-ci montre une section 
complete de la moelle. 

Le blessé est adressé 4 Garches pour rééducation le 12 décembre 1953, soit 15 jours 
apres le trawmatisme. 

Bilan & l’entrée : paraplégie flasque totale, avec abolition des réflexes tendineux, 
réflexe cutané plantaire indifférent ; pas de douleurs, anesthésie totale au-dessous 
de Dxu, hypoesthésie de Dx & Dxt ; 

ichtyose, petite escarre sacrée, excoriations talonniéres ; rétention d’urines, sonde 
a demeure, urines infectées dés l’arrivée & Garches (pyocyanique, staphylocoque). 


Depuis cette date : 


— du point de vue moteur, la paraplégie est demeurée totale, elle était encore 
flasque en janvier, peu a peu les réflexes sont réapparus, elle est maintenant spasmo- 
dique avee des réflexes vifs et un Babinski bilatéral ; les muscles abdominaux sont 
excellents ; 

— du point de vue sensitif, quelques douleurs sont apparues dans les pieds et les 
jambes a type de bralures et de fourmillements ; la sensibilité objective diminuée 
& tous les modes au niveau de L1-L2, est abolie au-dessous de L2 ; 

— l’escarre fessiére qui semblait se cicatriser rapidement s'est rouverte sous 
les efforts de rééducation en station assise ; elle a été assez importante mi-janvier 
(7,5 em de large), elle est actuellement presque complétement cicatrisée ; 

— du point de vue sphinctérien, on a obtenu dés le 13 janvier 1954 une miction 
automatique disciplinée, perception du besoin d’uriner percu sous la forme d'une 
tension rétropubienne, mictions provoquées, 400 & 500 cm* puis davantage, avec 
quelques pertes d'urine a l’effort. En mai 1954, l’automatisme vésical se fait moins 
bien mais la prostigmine rétablit la situation. Actuellement le malade contréle ses 
mictions grace & une injection quotidienne de prostigmine ; les urines sont claires, 
mictions obtenues par excitation du périnée. 

— actuellement, 6 mois 1/2 aprés le traumatisme, le blessé est pratiquement réa- 
dapté au point de vue fonctionnel, il sait comme le précédent marcher avec 
2 cannes et 2 appareils crurojambiers (marche 4 4 temps ou marche pendulaire), 
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se relever du sol s’il tombe, s’asseoir sur une chaise libre, s’appareiller seul, monter 
escaliers et trottoirs. 
Le probléme professionnel est l’objet d'une grande attention. 


En résumé : lésion totale de la moelle a la hauteur des segments médullaires L1- 
L2, intervention précoce, venue exceptionnellement rapide dans le Centre de réédu- 
cation ; paraplégie totale, anesthésie totale au-dessous de L2, excellents abdominaux, 
réadaptation sphinctérienne délicate mais maintenant satisfaisante, réadaptation 
fonctionnelle remarquable grace au faible poids et a la volonté du patient. 


Observation 3: L... Michel, 18 ans, étudiant. 

Le 15 mars 1953 : accident de la voie publique, traumatisme cranien, fracture de 
la clavicule et fracture du rachis 4 la hauteur de D5-D6 ; syndrome de section mé- 
dullaire compléte : tentative de réduction orthopédique le jour méme, une autre le 
lendemain, puis coquille platrée. 

Entrée a Garches le 1°? juin 1953, 6 semaines aprés le traumatisme. 


Bilan a l’entrée : 

Paraplégie totale, avec paralysie des abdominaux ; il ne persiste qu’une petite 
contraction volontaire de la partie toute supérieure des grands droits, paralysie des 
spinaux inférieurs ; réflexes vifs. Babinski bilatéral, réflexes de défense, contractures 
modérées en flexion a gauche, en extension adduction a droite. 

Anesthésie totale jusqu’éa D6 surmontée d’une zone d’anesthésie dissociée sur 
D5-D4. 

Esecarres sacrées et talonniéres. 

Urines infectées, le patient a fait une orchite droite le 1¢* mois, sonde & demeure 
qu’on a commencé a fermer par intermittences. 


Depuis cette date : 


Du point de vue moteur : aucune récupération de la motilité volontaire, la partie 
supérieure des grands droits a un peu gagné en force mais leur valeur fonctionnelle 
est infime étant donné la paralysie des segments inférieurs ; crises de contracture 
en extension-adduction avec flexion de la cuisse. 

Du point de vue sensitif, la zone d’anesthésie totale s'est abaissée 4 D10, avec 
hypoesthésie de D7 a D10 (dissociée),. 

L’escarre sacrée large mais superficielle s’est cicatrisée peu a peu, elle est pratique- 
ment terminée maintenant, mais il s’est constitué en cours de séjour une escarre 
fessiére gauche profonde qui a du étre excisée en bloc le 11 janvier 1954 (D® Benassy) 
et suturée au fil d’acier : cette intervention a eu les plus heureux effets, il reste 
seulement une petite sécrétion intermittente au niveau d'un fil. 

L’état général est excellent. 

Du point de vue sphinctérien, le patient a été mis au « Tidall Drainage » pendant 
2 mois a son entrée, la capacité vésicale est montée de 300 a 600 cm’, urographie 
normale ; aprés ablation du tidall : mictions automatiques provoquées toutes les 
4 heures (250 cm*). Le blessé ne sent pas le besoin d’uriner mais il est averti de la 
plénitude de sa vessie par une impression de chaleur céphalique, des sudations de 
la face et de la ceinture et une horripilation des membres inférieurs ; il provoque 
alors la miction par friction de l’abdomen, il ne sent pas le passage ; les urines sont 
en régle propres. 

A noter encore au point de vue sudoral des crises spontanees se produisant Za 
4 fois par jour, débutant sur D6-D7 a droite et s’*étendant aux membres inférieurs. 

Actuellement il est appareillé (double appareil crurojambier avec corset), le déve- 
loppement des grands dorsaux lui donne une commande partielle sur le bassin, il 
peut marcher en pendulaire avec 2 cannes tripodes pendant 1 heure, il peut, mais 
assez difficilement, monter un escalier, le descend mieux, et fait de méme pour les 
trottoirs. 
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En résumé : cas difficile puisque lésion totale en D7 médullaire, sans muscles 
abdominaux, phénoménes spasmodiques génants mais limités par la mise en ceuvre 
assez précoce de la rééducation, bon résultat au point de vue sphincter, dés a présent 
résultat trés intéressant au point de vue fonctionnel. 


Ces observations montrent ce qu’on peut obtenir d’efforts méthodiques de réadap- 
tation dans les grandes paraplégies. Celles-ci posent toute une série de problémes, 
neurologiques, orthopédiques, urinaires, cutanés, qui ne sauraient étre dissociés, 
car toute complication, toute faute de traitement retentit trés vite sur l'ensemble 
Nous n’avons pas la prétention d’apporter des faits nouveaux, ces observations sont 
assez banales, et on aurait sans doute pu conduire, avec plus de moyens, la réadap- 
tation de ces trois malades plus rapidement encore et plus efficacement ; elles nous 
ont paru cependant mériter d’étre présentées devant la Société, étant oi né leur 
intérét neurologique et social. 


Présentation d'une malade opérée pour syndrome parkinsonien 
posttraumatique par électro-coagulation pallido-sous-pallidale, 
par M. Fr. FENELON (présenté par M. SiGwaLp). 


Cette malade a été opérée il y a huit mois, et on peut juger du bon résultat de 
l’intervention. 
En voici, rapidement résumée, l‘histoire clinique : 


\ime DP)... Léa, 63 ans, concierge. 

Elle subit, en février 1953, un traumatisme cranien (chute du haut d’un escabeau, 
le crane portant sur le coin d’un meuble métallique). Perte de connaissance de quel- 
ques minutes. Au bout de quelques heures, apparition d’un syndrome parkinsonien, 
qui, presque d’emblée, atteint son maximum. 

Elle est suivie médicalement pendant huit mois. Mais les différentes médications 
antiparkinsoniennes restent pratiquement sans effet 

Examinée & la consultation de neurochirurgie en octobre 53. Il s’agit d’un parkin- 
son évident, unilatéral droit, complet, 4 prédominance de tremblement, qui est par- 
ticuliérement intense. 

Opérée le 23 octobre 53 (D* Fénelon). Extra-Pyramidotomie pallido-sous- 
pallidale par électrocoagulation, suivant la technique personnelle, variante n° ITI 
vole antérieure haute transfrontale a minima). 

Bon résultat immédiat : arrét du tremblement, avec diminution de la rigidité 

\ucun traitement médical n’a été donné depuis l’intervention. 


Commentaires : Il convient de remarquer d’abord qu'il s’‘agit d’un Parkinson post 
traumatique, forme relativement rare (notre statistique operatoire, précédemment 
publiée et portant sur quatre années de pratique de notre technique opératoire, n’en 
comportait qu’un seul cas). 

Il convient de remarquer également que le syndrome extrapyramidal parait, 
dans ces formes, s’installer rapidement aprés le traumatisme, et que trés rapi- 
dement il parait atteindre son plein développement. 

On peut enfin vérifier le bon résultat opératoire, non seulement immédiat, mais 
encore a distance, huit mois de recul constituant déja un indice intéressant de persis- 
tance. 

Il s’'agit 14 du second cas de syndrome parkinsonien posttraumatique que nous 
opérons, et il convient de rappeler que le premier avait également présenté un trés 
bon résultat. 

Il semble done que cette forme étiologique soit une forme éminemment neurochirur- 


gicale. 
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Myasthénie et tumeur du thymus. Réflexions a propos de trois cas 
opérés, par MM. M. Bonpvue tite, Ph. Daumet, P. BouyGues et 
J. LARTIZIEN. 


Comparé aux vastes statistiques anglaises et américaines, le chiffre de trois thymec- 
tomies pour myasthénie peut sembler dérisoire. Plusieurs raisons nous ont toutefois 
incités & publier les remarques que nous a suscitées l’observation de ces quelques cas : 

Il s’agit non de la thymectomie systématique dans la myasthénie, mais de l’exé- 
rése de tumeurs thymiques, qui, dans les statistiques publiées, ne représentaient 
qu’un faible pourcentage des cas opérés ; 

En France, ot n’ont été publiés que des cas isolés, la thymectomie n’est pas entrée 
dans la pratique courante et notre courte expérience sera peut-étre de quelque uti- 
lité ; 

Enfin, nos conclusions rejoignent celles, établies sur un plus grand nombre de cas, 
des auteurs anglo-saxons dont nous avons relu les travaux avec beaucoup de profit. 

Le résultat médiocre de nos interventions nous a décus. I] est conforme cependant 
a ce que l’on constate dans la majorité des cas publiés ofl, conclusion en apparence 
paradoxale, le pronostic postopératoire de la thymectomie est plus sombre lorsqu’il 
s’agit d’une tumeur. 


Obs. I. — Nous examinons pour la premiére fois en mai 1953, Sceur Def..., Agée 
de 41 ans. Les premiéres manifestations neurologiques remontent a trois mois et 
se sont rapidement aggravées. Les troubles de la phonation et de la déglutition, la 
faiblesse des muscles de la nuque et des ceintures scapulaires créent déja une géne 
fonctionnelle considérable. 

Le diagnostic de myasthénie, sous une forme grave et rapidement évolutive, est 
confirmé par l’épreuve a la prostigmine, par l’examen électrique et l'E.M.G. (PT agr. 
Scherrer). } 

Le cliché standard du thorax montre l’existence d’une ombre relativement claire, 

a contours nets, de la région supérieure du hile gauche, débordant le profil cardio- 
aortique. Le cliché de profil et l’examen radioscopique confirment le diagnostic de 
tumeur médiastinale supérieure et antérieure. 

Le principe de l’intervention est dés lors admis. 

Pendant le mois suivant, le syndrome myasthénique s’aggrave encore. Le matin, | 
avant la premiére prise de prostigmine, la malade est incapable de se lever et de 
shabiller ; 12 4 15 comprimés de 15 mg réduisent trés imparfaitement les troubles 
de la phonation et de la mastication. 


Intervention le 27 juin 1953. Sternotomie médiane qui découvre une tumeur du 
lobe gauche du thymus dont l’exérése est facile. Ablation des vestiges du lobe droit 
qui sont de taille normale. Intervention simple qui dure 45 minutes. Suites opératoires | 
simples, avec au septiéme jour ponction d’un petit hémothorax. 


L’examen histologique (Dt Paillas) montre : travées de collagéne hyalinisé qui 
limitent les lobules de la tumeur. Celle-ci est uniformément constituée par des nappes 
de cellules semblables 4 des thymocytes de petite taille, ronds, a noyaux réguliers, ‘ 
sans monstruosités, sans mitoses. (a et la, quelques rares corpuscules de Hassal 

Trés rapidement on constate une amélioration progressive des symptémes myas- 
théniques et on diminue parallélement les doses de Prostigmine. Au 10° jour la ma- 
lade quitte l’hépital, ne prenant plus de prostigmine et apparemment guérie. 

Cependant, dés le mois suivant, les sympt6mes de myasthénie se manifestent a 
nouveau et la prostigmine redevient nécessaire. En octobre 1953, trois mois aprés 
l’intervention, elle doit prendre, pour mener une vie a peu prés normale, 5 comprimés 
de prostigmine, et en décembre 11 4 12 qui contrélent imparfaitement la myasthé- 
nie. 

Le 16 décembre elle est hospitalisée d’urgence. A la suite d'un épisode fébrile de 


38°, 38°5 avec trachéo-bronchite, une aggravation brutale survient, entrainant des 
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troubles profonds de la phonation, de la déglutition et une dyspnée impressionnante, 
Des radiographies du thorax ne montrent aucune image de récidive de la tumeur. 
La dyspnée est d’abord un peu améliorée par des injections intraveineuses de pros- 
tigmine (20 ampoules de 1 /2 mg dans la journée). Mais la respiration devient de plus 
en plus superficielle. Coma et mort en deux heures malgré l’injection de deux fois 
10 ampoules. 


Obs. 1I. — M. Ro..., 46 ans, boulanger. Les premiers symptémes, diplopie et 
ptosis bilatéral, remontent a Paques 1953. 

L’aggravation a été trés rapide avec ophtalmoplégie, troubles de la voix, de la 
déglutition, de la mastication, atteinte des muscles de la nuque et des membres supé- 
rieurs. 

Trois mois aprés les premiers symptOémes, la prostigmine (10 ou 12 comprimés de 
15 mg et 3 ou 4 injections de 1 /2 mg) contréle trés insuffisamment la myasthénie, et 
malgré l’injection avant le repas l’alimentation est difficile. 

Les radiographies du thorax de face montrent une déformation du profil gauche 
cardio-aortique, exactement comparable a l'image d’une grosse pulmonaire. Les 
clichés de profil et surtout les tomographies confirment l’existence d’une tumeur du 
médiastin antérieur et supérieur. 

Intervention le 21 juillet 1953. Sternotomie médiane qui découvre une tumeur 
du lobe gauche du thymus de la taille d’un petit poing. Ablation facile par clivage 
au doigt. Ablation des vestiges du lobe droit. 

L’examen histologique (D' Paillas) montre : travées de collagéne hyalinisé qui 
limitent les lobules de la tumeur. Celle-ci est uniformément constituée par des nappes 
de cellules semblables 4 des thymocytes de petite taille, ronds, 4 noyaux réguliers, 
sans monstruosités, sans mitoses. (a et la, quelques rares corpuscules de Hassal 

Les suites locales sont simples. Les doses initiales de prostigmine (1 injection de 
1 /2 mg toutes les trois heures avec quelques comprimés a la demande) doivent étre 
maintenues : l’ophtalmoplégie et les troubles bulbaires persistent. 

Au troisiéme jour, survenue brutale d’une dyspnéeavec hypersécrétion bronchique. 
Malgré l’aspiration bronchique et le poumon d’acier le coma survient avec apnée. 
L’injection intraveineuse de 4 ampoules de prostigmine améne une amélioration 
immédiate, mais pendant l'heure qui suit on doit injecter 17 ampoules et dans les 
24 heures un total de 35 ampoules. Les jours suivants on revient aux doses initiales 
qu’on réduit progressivement. 

Le malade sort au 10° jour avec trois ampoules et6as comprimés et les doses 
sont rapidement ramenées a 1 ampoule et a 2 comprimés. 

En octobre 1953, trois mois aprés l’intervention, l’amélioration est importante, 
et malgré la persistance de l’ophtalmoplégie qui n’a jamais été corrigée, avec une 
ampoule et 5 comprimés le malade peut faire de courtes promenades, peut s’alimen- 
ter normalement. Il a repris la direction de sa boulangerie. I] chiffre l'amélioration 
a plus de 50 p. 100. 

Mais les troubles s’accentuent progressivement et en décembre 1953, l'état du 
malade était sensiblement le méme qu’avant l’intervention. Des radiographies de 
controle montrent l’absence de toute récidive visible de la tumeur. 


Obs. 111. — L’observation de Mile Val..., institutrice, 64 ans, est entiérement 
différente des précédentes. C’est en effet avec le diagnostic de tumeur médiastinale 
a développement inférieur droit, kyste dermoide probable, qu’a été opérée la malade 
dont la myasthénie latente a été révélée par la curarisation préopératoire. 

Anesthésie habituelle : Pentothal et curare (15 mg de Tubocurarine) puis Cyclo- 
propane. Intervention simple sans incident. Sur la table d’opération, la malade 
présente quelques signes de réveil et on enléve le tube intratrachéal. Mais en quelques 
minutes ]’apnée survient avec cyanose et disparition du pouls. Réintubation, respi- 
ration artificielle, oxygénothérapie, aménent une amélioration rapide ; la malade 
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rejette le tube et semble se réveiller. L’apnée et la cyanose reprennent immédiate- 
ment. C’est alors que, songeant a la possibilité d’une tumeur thymique en situation 
aberrante, avec myasthénie associée, on pratique une injection intraveineuse de 
3 ampoules de prostigmine. L’amélioration est immédiate et définitive avec reprise 
d’un rythme respiratoire normal. 

L’examen histologique (P? Delarue) a confirmé lhypothése pathogénique : volu- 
mineuse poche kystique a parois externe et interne lisses. A lintérieur, on met en 
évidence une tumeur de 4 cm qui s’insére largement sur la paroi qui est constituée 
par du collagéne banal. La tumeur représente des éléments thymiques trés hyper- 
plasiques sans corpuscules de Hassal. II s’agit d’un kyste d’origine dysembryopla- 
sique dans la paroi duquel est incluse une tumeur thymique bénigne. 

L’*hypothése d’une myasthénie fruste, révélée par une dose normalement inoft- 
fensive de curarisant de synthése, s'est vérifiée a posteriori par l’interrogatoire. I] 
existait en effet une importante fatigabilité a l’effort qui avait été tout d’abord rap- 
portée aux troubles respiratoires et aux phénoménes de compression médiastinale. 
Depuis l’'intervention (mai 1951) toute fatigabilité anormale a entiérement disparu 


FREQUENCE DU THYMOME CHEZ LES MYASTHENIQUES, 


Celle-ci, depuis la premiére observation nécropsique d’Oppenheim en 1899 de la 
coexistence de myasthénie et de tumeur du thymus, a été trés diversement inter- 
pretee. 

Les statistiques anciennes qui groupent toutes les anomalies macroscopiques du 
thymus et font place, 4 cété des tumeurs véritables bénignes ou malignes, aux 
persistances et aux hypertrophies simples du thymus sont faussées par le fait que 
la majorité des autopsies de myasthéniques publiées concerne des formes ave 
anomalies du thymus. 

I] est une autre cause d’erreur, clinique celle-ci et de sens opposé, qui est la facil 
méconnaissance de la tumeur du thymus. Toutes deux n’interviennent pas dans les 
vastes statistiques homogénes qui, depuis l’ére chirurigcale de la myasthénie, grou- 
pent tous les cas opérés, et systématiquement, sans distinction préalable entre 
thymus tumoraux ou non. 

Eaton, en 1949, rassemblant les observations de 80 thymectomies pratiquées par 
Blalock, Viets et Keynes, donne le chiffre de 13 p. LOO de tumeurs. Le méme auteur 
reléve dans sa statistique personnelle de 206 myasthénies le chiffre de 33 tumeurs 
diagnostiquées cliniquement, soit une proportion de 16 p. 100. 

Keynes, sur 155 myasthéniques opérés, trouve un total de 11,6 p. 100 de tumeurs 
thymiques. C’est un chiffre voisin que donnent Schwab et Passouant avec 7 cas de 
thymomes sur 50 malades. On peut donc conclure que la fréquence du thymome 
dans la myasthénie est de l’ordre de 10 a 15 p. 100 des cas. 

L’opinion classique voulait que ces tumeurs fussent toujours, ou presque toujours 
bénignes, bien limitées, encapsulées, ne métastasant pas. Blalock, dans sa revue 
générale de 1939, ne relevait qu'un cas de malignité. 

Cependant diverses observations cliniques plus recentes et l’important matériel 
apporté par le nombre croissant d’interventions chirurgicales oblige a réviser cette 
notion. 

Les tumeurs opérées chez des myasthéniques, sans posséder le caractére hautement 
malin et rapidement évolutif des tumeurs isolées, montrent un caractére envahissant 
dans un nombre non négligeable de cas : prés du 1/3 sur les 48 cas d’Eaton et Clagett 
avec 7 cas inopérables etd opérables L’venvahissement reste le plus souvent de voisi- 
nage, atteignant le péricarde, la plévre, les gros troncs veineux, et pouvant ainsi 
interdire |l’exérése. Parfois méme il existe de véritables métastases, mais celles-ci 
restent endo-thoraciques, ganglionnaires, pleurales et pulmonaires. 

Ces tumeurs, qu’on réunit sous le nom de thymome, sont faites d’éléments épithé- 
lioides et de thymocytes en proportion variable d’une tumeur a une autre et d’un 
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point & un autre d'une méme tumeur. Dans la majorité des cas, aucun critére histo- 
logique de malignité ne permet de juger de leur potentiel malin. 

Il est banal de dire, et c’est l’évidence, qu'il n’existe aucun parallélisme entre le 
volume de la tumeur et l’évolution de la myasthénie. La qualité histologique du 
tissu thymique et l’abondance des « centres germinatifs » qui seraient presque tou- 
jours présents dans les thymus des myasthéniques et jamais dans les autres, ne 
peuvent rendre compte eux-mémes de la forme évolutive de la myasthénie. 

I] n’existe non plus aucun rapport entre celle-ci et l’évolution propre ou le carac- 
tere éventuellement malin de la tumeur. Certaines observations qu'il vaut la peine 
de rappeler, sont a cet égard particuliérement démonstratives : la malade de Théve- 
nard qui, pratiquement guérie de sa myasthénie a la suite d’une énervation sinu- 
( arotidienne, voit se développer dans les années suivantes une énorme tumeur enva- 
hissante : Je malade d’Eaton et Clagett, chez qui l’on découvre en 1945 une tumeur 
thymique a laquelle on n’applique aucun traitement ; rémission spontanée de la 
myasthénie, a tel point qu’en 1947, le malade peut reprendre son métier de charpen- 
tier et apparition en 1949 de signes de compression thoracique avec tumeur enva- 
hissante et métastases pleurales a distance. 

Lorsque la myasthénie est d’apparition tardive, lorsqu’elle est bénigne ou subit 
spontanément ou non une durable amélioration et n’entraine pas de son fait méme 
une mort rapide, il semble bien que le thymome, s’il a le temps d’évoluer, ait une 
tendance a l’extension et a l’infiltration du tissu du voisinage. 

La présence du thymome peut-elle cependant imprimer a la myasthénie un mode 
évolutif particulier ? 

Dans deux de nos observations (obs. I et Il) nous avons été frappés par la sévérité 
et la rapidité de l’évolution qui faisaient de ces deux cas des formes véritablement 
subaiqués de la myasthénie. 

Malgré toutes les réserves qu’impose l’extréme variabilité symptomatique de la 
myasthénie, peut-on penser que ces formes subaigués sont spéciales aux tumeurs du 
thymus ou tout au moins en représentent une forme particuliére ? 

Ce n'est pas une notion classique, mais on trouve dans les travaux de Keynes une 
confirmation de cette hypothése, et les quelques mots que dit l’auteur, de la myasthé- 
nie des tumeurs du thymus, rappellent trés exactement ce que nous avons observé 

Les malades porteurs de tumeurs ont habituellement une histoire clinique courte 
et des symptémes sévéres qui répondent lentement et imparfaitement a la néostig- 
mine... Les suites operatoires immédiates peuvent étre spectaculaires, mais les ma- 
lades font volontiers aprés un court intervalle une rechute sévére avec irréversibilité 
des symptémes. » Il insiste sur la gravité particuliére du pronostic et l'oppose trés 
nettement a celui de la thymectomie des thymus non tumoraux 


DIAGNOSTIC DU THYMOME. 


Sur le plan clinique, un point a tout spécialement retenu notre attention, celui du 
diagnostic de la tumeur du thymus. C’est un diagnostic radiologique qui, méme si 
ion excepte les thy mus aberrants, est loin d’étre toujours eV ident ou facile. 

Si chez notre premiére malade la saillie latéro-aortique était suffisamment nette 
pour laisser suspecter d’emblée la tumeur thymique qu’on recherchait, chez notre 
second malade l’anomalie trés discréte, visible sur le cliché de face 


etait passee Ina- 
percue aux yeux d’excellents cliniciens et, par d'autres, avait été interprétée comme 
image d’une grosse pulmonaire. 

I] s’agissait cependant dans l'un et l'autre cas de tumeurs déja volumineuses 
Mais la situation haute et médiane du thymome le laisse longtemps caché dans 
l'ombre du pédicule vasculaire qu'elle ne déborde qu’assez tardivement. De profil 
elle est plus rapidement visible dans la clarté de la partie haute du médiastin 
ntérieur. Mais les clichés standard de face et de profil qu'on fait systematique 
ent chez tout myasthénique apparaissent cependant trés insuffisants. Sur 33 tu- 
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meurs décélées par un examen radiologique complet, Eaton signale que dans 14 cas 
seulement le cliché standard de face révélait une ombre normale. 

Le complément indispensable de ce premier temps est ]’examen radioscopique. 
C’est lui qui permettra de choisir l’incidence oblique la plus favorable sous laquelle 
se démasque une ombre discréte et peu visible. I] est inutile aussi de dire tout l’inté- 
rét des tomographies qui permettront de préciser la taille et la situation de la tumeur, 
ses limites exactes et son éventuelle extension. Les tomographies elles-mémes peu- 
vent parfois laisser un doute, et un pneumo-médiastin peut étre indiqué qui complé- 
tera l’examen radiologique. 


INTERVENTION. SOINS PRE ET POSTOPERATOIRES. 


Nous serons brefs sur l’intervention elle-méme. Les progrés de la chirurgie tho- 
racique en ont considérablement réduit les risques et, dans les statistiques s’étalant 
sur plusieurs années, on voit la mortalité opératoire s’abaisser jusqu’a disparaitre. 

La sternotomie médiane semble la voie d’abord la meilleure, qui permet d’at- 
teindre directement les deux lobes et d’explorer entiérement la loge thymique. L’anes- 
thésie est conduite suivant le protocole habituel, avec intubation, oxygéne, cyclo- 
propane et éther. Tout curarisant est, bien entendu, formellement proscrit. 

Dans ces conditions, l’exérése d’une tumeur pas trop volumineuse et non adhé- 
rente aux tissus de voisinage est devenue une intervention rapide et, pourrait-on 
dire, bénigne. 

C’est de la myasthénie que vient le danger. 

La préparation majeure consiste dans la mise au point des doses de prostigmine 
nécessaires pour équilibrer aussi bien que possible le malade. Pour lintervention, 
la prostigmine per os sera remplacée par la prostigmine en injections, sur la base de 
1/2 mg en injection pour 15 mg par la bouche. 

Le gros danger apres lintervention est dans les phénomeénes d’hypersécrétion 
bronchique que aspiration et l'atropine peuvent étre incapables a réduire suffi- 
samment. Ces phénomeénes sont diversement interprétés, soit comme crise myastheé- 
nique, soit comme accidents de surdosage de prostigmine. C’est cette crainte qu, 
chez notre deuxiéme malade, nous avait fait hésiter 4 employer la prostigmine devant 
des accidents respiratoires menacants qui ont cependant immédiatement disparu 
a la suite d’une injection intraveineuse de 2 mg. 

Dans les jours suivant l’intervention, on reprendra progressivement la prostigmine 
par la bouche, en réduisant la dose totale parallélement a l‘amélioration clinique 


CONCLUSIONS. 


De l’observation de nos quelques cas, il est impossibl de tirer des conclusions 
d’ensemble. I] s’agissait sans doute dans ces cas, de formes rapidement et gravement 
évolutives, mal contr6lées par la prostigmine, mais le résultat final en reste décevant. 
Ce n’est pas une impression isolée et les conclusions de tous les auteurs sont concor- 
dantes. Viets, Schwab et Passouant indiquent des résultats inférieurs de l’exérése 
d’une tumeur du thymus a ce qu’ils sont pour la thymectomie de thymus non tumo- 
raux. Eaton et Clagett, trés réticents dans leurs conclusions de 1950 sur la réelle 
efficacité de la thymectomie, donnent des résultats encore moins favorables en cas 
de tumeur. Keynes, dont les conclusions d’ensemble sont optimistes, reste reserve 
sur l'avenir des exéréses de tumeurs. 

‘intervention est nécessaire ou méme utile et si on ne 


On peut done se demander si 
doit pas lui préférer la radiothérapie 

Nombre d’observations montrent toutefois que la radiothérapie du thymome, 
si elle peut améliorer la myasthénie et faire fondre une tumeur, ne peut éviter sa réci- 
dive et son accroissement progressif. 

Keynes, depuis quelques années, pratique une radiothérapie préopératoire et les 


résultats lui semblent meilleurs. 
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De la radiothérapie, on peut espérer au moins qu'elle réduira des symptémes 
myasthéniques dont la gravité avait pu faire rejeter l’intervention. On peut obtenir 
aussi la réduction d’une tumeur volumineuse dont ]’exérése sera moins difficile. 

L’exérése d’une tumeur du thymus ne doit pas étre considérée comme une inter- 
vention de désespoir, mais on opérera peut-étre plus en raison du potentiel malin 
de la tumeur que dans l’attente d’une guérison ou d'une amélioration importante de 
la myasthénie. 
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Atrophie cérébelleuse familiale du Chat. Etude anatomo-clinique, 
présentation d'un animal, par MM. \. Kopsoziterr et J. GRUNER. 
Film de 5. Brion, 


Nous avons observé trois cas d’atrophie cérébelleuse femiliale du chat. Les trois 
présentaient le méme tableau clinique, identique d’ailleurs a celui des quelque trente 
observations publiées depuis le cas princeps de Rumpf en 1885. 

Le signe majeur est une incoordination extréme portant essentiellement sur les 
muscles du trone ; elle est nette a la marche, ébrieuse, vacillante, a pattes écartées 
et trop haut levées ; l’animal boule sans cesse, spontanément ou a la moindre poussée. 
L’*équilibre n’est jamais rétabli ; lorsqu’on le lache, le chat ne retombe pas sur ses 
pattes. Au repos, il reste mi-étendu ; assis sans appui, il écarte les pattes antérieures, 
oscille et tombe. Les mouvements des pattes, en particulier ceux de préhension, sont 
relativement corrects ; l’animal fait preuve d'une certaine agilité incohérente. I] n’y 
a pas de paraly sie, pas d'hypotonie nette ; les réflexes sont normaux ; le train poste- 
rieur est quelquefois amyotrophique. 

Chez la chatte présentée, quelques particularités sont a noter : 


1° Le syndrome n'est pas strictement symétrique : l’animal tombe vers la droite 
ou y cherche appui. Il reste couché sur le coté droit, ou y retourne lorsqu’on le couche 
sur le coté gauche. En cette position, ses pattes antérieures sont agitées de mouve- 
ments de cardage excessifs ou prennent une attitude trés semblable a celle décrite 
par Innes chez les veaux cérébelleux. La face est légérement asymétrique, |’ceil droit 
plus ouvert que le gauche. A lexamen vestibulaire (D* Chevance), l’épreuve calo- 
rique ne provoque a droite, en position III, qu'un nystagmus horizontal. 
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2° La voix n’est pas normale ; l’animal geint plut6t qu’il ne miaule. Nous rappro- 
cherons ce fait de la constatation par Sant Sahai, éléve de l'un de nous, d'une mu 
tité chez le frére d’un chat cérébelleux. 


3° Cette chatte n’a jamais eu d’ovulation. 


Signalons enfin que l’examen du fond d’il (D® Man), les clichés radiologiques 
de la base (Dt Lote) et l’électrocardiogramme ont montré des résultats normaux 


ErupE GENETIQUE. 


Nous avons étudié deux familles. Dans la premieére, une chatte de petite tallle 
a eu, de son pére, deux portées ; d’abord 4 chatons tués car infirmes, puis encor 
4 chatons, deux vite tués, sans doute cérébelleux, et deux chattes qui ne se révélérent 
cérébelleuses que plus tardivement (comme dans la vieille observation de Herringham 
et Andrews) ; l'une d’elles fut sacrifiée 4 5 mois ; l'autre, ici présentée, est agée de 
22 mois. 

Dans la seconde famille, une chatte naine a eu une portée de trois dont un mort-né, 
un cérébelleux qu’on ne garda pas et un cérébelleux un peu plus tardif qui, aprés 
observation, fut sacrifié a 2 mois. 

Selon les cas publiés l’affection est généralement familiale mais jamais héréditaire 
Les circonstances d’apparition sont trés variables : parfois plusieurs portées sont 
atteintes (Blood) et parfois les portées ultérieures sont normales (Spuhler) ; parfois 
tous les chatons sont malades (Brouwer), et parfois un seul (Langeraan). Si la nature 
récessive de la maladie est possible, rien ne permet d’éliminer l‘hypothése d'une 
embryopathie tardive. 


ETUDE ANATOMIOUE. 


Nous avons étudié deux cas, un de chaque souche . ils sont identiques, eu egar 1 
a lage différent. 

L’atrophie cérébelleuse est intense ; comparé a celui de témoins, le cervelet est 
volumétriquement réduit au dixiéme a peine. Vermis et hémisphéres sont tous deux 
touchés, surtout 4 la face antéro-supérieure ; l’axe antéro-postérieur est le plus 
réduit des trois. Le trone cérébral est gréle, du fait, surtout, de l’atrophie du pont 
Le cerveau est plutét petit, mais harmonieux. 


L’examen histologique a été surtout poussé sur le plus jeune des animaux dont 
une moitié de l’encéphale et de la moelle supérieure fut coupée en série, et l'autre 
débitée pour les imprégnations argentiques. 

L’atrophie cérébelleuse, comme dans les cas jusqu ici rapportés, est caractérisce¢ 
par une hypoplasie des grains et une prolifération anormale des cellules de Purkin)}: 
immatures. L’aspect varie d’une languette a l'autre sans aucune systématisation 
sur certaines les grains manquent entiérement, sur d’autres on en voit quelques-uns 
disséminés, sur d’autres enfin leur couche est d’épaisseur normale, et englobe des 
cellules de Purkinje hétérotopiques. Un aspect particulier doit étre signalé : e1 
quelques points on voit des bandes de grains & mi-hauteur de la couche moléculaire, 
preuve indiscutable d’un trouble de migration. Les cellules de Purkinje sont tres 
anormales : elles sont trop nombreuses, étagées parfois en plusieurs assises de l’ax¢ 
blane a la marge méningée de la couche moléculaire, et d’autant plus nombreuses qu« 
les grains sont rares ; elles sont généralement immatures, avec une pauvre ramure, 
une tigroide a peine visible, des neurofibrilles inimprégnables ; elles sont en outre 
partiellement dégénérées. Corbeilles, cellules de Golgi, la plupart des fibres cérébe! 
lipétes manquent. L’axe blanc, atrophique mais myélinisé, est le siége d'une gliox 
peu intense. Les noyaux centraux du cervelet sont grossiérement normaux. Les 
pédoncules cérébelleux supérieurs ont un calibre presque habituel, les inférieurs et 
surtout les moyens sont gréles. 





SEANCE DU 3 JUIN 1954 65 


Dans le tronc cérébral, on note une atrophie des cellules propres du pont, siége 
d'une gliose modérée, et des cellules du corps restiforme et des ganglions latéraux. 
Les olives bulbaires sont normales, ainsi que la moelle. Le type d’atrophie est donc 
identique a celui constaté par Jelgersma et par Spuhler ; il semble intermédiaire aux 
cas ou l’atrophie est strictement localisée au cervelet et & ceux ot existe une hypo- 
plasie olivo-ponto-cérébelleuse qui, pour Brouwer et Finley, réaliserait une entité 
particuliére. 





Fig. 1. — Hypoplasie irréguliére des grains cérébelleux, hétérotopies des cellules de Purkinje 
en 1, noter l’existence d'une couche granuleuse intermédiaire (Niss!). 


Dans l’encéphale nous avons noté seulement des anomalies minimes des noyaux 
caudés, quelques amas microgliaux au voisinage des tcenia thalami et quelques 
infiltrats méningés probablement réactionnels. Nous n’avons pas vu de malforma- 
tion corticale comme en a signalé Spuhler. 


PATHOLOGIE COMPAREE. 


Le chat n’est pas le seul animal chez qui une atrophie cérébelleuse familiale avec 
hypoplasie des grains, hétérotopies des cellules de Purkinje, atteinte modérée ou 
nulle des « annexes cérébelleuses » ait été observée. Des maladies trés voisines ont 
été décrites chez le chien (Deganelio, Stefani) et chez le veau (Innes, Russel et Wil- 
sden). 

Chez l'homme, ce type d’atrophie est généralement associé a des lésions cérébrales 
sévéres (microcéphalie). Le caractére familial est moins évident. C’est l'atrophie 
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cérébelleuse granuleuse des idiots, signalée par Vogt et Astvazaturoff et étudiée par 
Brouwer, par Norman, par Hallervorden et ses éléves. L’un de nous, avec MM. Ber- 
trand et Michaux, en a rapporté jadis un cas typique devant la Société. 


(Laboratoire de Génétique de I’ Ecole nationale vétérinaire d’ Alfort ; Laboratoire de 
Neuropathologie du Service du P* Garcin a la Salpétriére.) 


BIBLIOGRAPHIE 


Boop (D. E.). Cerebellar hypoplasia and degeneration in the kitten A. Vel. J., 1946, 
20, (2), 120-121. 

Brouwer. Familial olivo-ponto-cerebellar hypoplasia in cats. Psych. Bladen, 1934, 38, 
352-365. 

HERRINGHAM et ANDREWS. Two cases of cerebellar diseases in cats with staggery. 
St Bart. Hosp. Rev., 1888, 24, 241-245. 

INNES (J. M.), Russe (D.) et WILSDEN (J.). Familial cerebellar hypoplasia and degene- 
ration in Hertford calves. J. Path. et Bact., 1940, 50 (4), 456-461. 

JELGERSMA. Drei Falle von cerebellar Atrophie bei der Katze, nebst Bermerkungen. 
J. fiir Ps. und N., 1918, 28 (3-4), 105-134. 

Panu, MIHALEsco et ADAMESTEANU. Hypoplasie cérébelleuse et pachygyrie chez la 
chatte. Archiv. vét., 1939, 31, (1), 18-27. 

Rumpr (Th.). Beitrage zur pathologische Anatomie des central Nervensystems. Arch. 
fiir Psych. Nervenk.., 1885, 18 (3), 435-441. 

Spun_er. Ueber kongenitale zerebellare Ataxie mit gleichzeitiger Affektion der Gross- 
hirnrinde bei Felis domestica. Schweiz. Archiv fiir Tierheilk., 1944, 86, 349-378, 422- 

134 et 463-473. 





ANALYSES 





NEUROLOGIE 


ETUDES SPECIALES 





BIBLIOGRAPHIE 





GASTAUT (H.). L’épilepsie dite « psychomotrice » ou « temporale» (So-Called 
Psychomotor» and « Temporal» Epilepsy. A critical study). Epilepsia, 1953, 3¢ série, 


vol. 2, 57-99. 


Nos lecteurs connaissent les grandes lignes du rapport de Gastaut tenu devant la 
Société d’E.E.G. a Paris, en 1953. Mais ils liront avec un intérét tout nouveau cette 
présentation devant la Ligue contre |’épilepsie réunie le 7 septembre 1953 a Lisbonne. 
L’importance de ce rapport se trouve accrue du fait qu’il a déterminé une prise de 
position de la part des principaux « épileptologues » et électroencéphalographistes. 

Du rapport de Gastaut nous retiendrons pour cette analyse une notion un peu surpre- 
nante : c’est la tache de l'avenir de démembrer l'épilepsie temporale. Surprenante, car 
dans la mobilité habituelle de la science et de la médecine, le démembrement d’un 
syndrome clinique se fait avec une certaine latence dans le temps... Mais comme la 
notion d’épilepsie temporale a été élaborée par les électroencéphalographistes, 
comme l’électroencéphalographie est une jeune science qui n’a pas encore dépassé 
25 ans, et comme la marche de histoire « s’accélére », nous ne voyons dans le démem- 
brement d’un ensemble a peine édifié que le signe d'une énorme vitalité. 

Gastaut s’attaque au probléme par 

- observation clinique, complétée par la cinématographie ; 
l'étude des crises spontanées ou provoquées par cardiazol ; 
l'étude des tracés intercritiques et critiques ; 

— lexpérimentation. 

Tout en considérant l’épilepsie psychomotrice comme « la découverte la plus fruc- 
tueuse faite dans le domaine de la nosologie épileptique», G. déplore la confusion établie 
entre l’épilepsie dite psychomotrice et l’épilepsie dite temporale. 

{1 propose done pour inaugurer le démembrement annonce : 

Une épilepsie psychomotrice temporale ; 

hippocampique 
— diencéphalique. 

Comment ont réagi les « responsables » devant cette synthése critique ? F. Gibbs 
explique qu’a l’origine, l’épilepsie psycho-motrice est sortie de corrélations cliniques 
et électroencéphalographiques : le tracé critique de 6 c/s avec ondes lentes trapé- 
zoides correspond a un grand nombre de crises psycho-motrices et se retrouve entre 
les crises. 

Plus tard, il a constaté que dans l’épilepsie psychomotrice l’activité électrique anor- 
male s’accompagne d'un foyer électrique « temporal antérieur» ; dans temporal anté- 
rieur il comprend les faces interne, inférieure, supérieure ou latérale du lobe. « Il est 
possible que la décharge provienne du noyau amygdalien, de l’hippocampe, ou de 
certaines structures plus complexes ; dans la grande majorité des cas étudiés a l’inter- 
vention, la décharge prend naissance dans des foyers multiples, 4 demi indépendants 
dans le cortex temporal. » Gibbs reproche 4 G. de ne pas avoir utilisé les études de 
sommeil. 

H. Jasper « préfére le terme de crises du lobe temporal ». Psycho-moteur est un mot 
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trop mal défini. Au centre du tableau clinique Jasper fixe l’automatisme. L’origine 
des décharges recueillies ne se trouve pas dans la pointe du lobe temporal ; elle est 
« péri-amigdalienne et rhinencéphalique avec extension a l’hippocampe ». Par un élé- 
gant hara kiri, Jasper confesse qu’au moment o — a cété de Gibbs — il a isolé 
l’épilepsie temporale « il n’a pas eu le sentiment de faire une grande découverte ». 

W. Lennox reléve un fait d’importance considérable : dans 65 p. 100 des cas, les 
sujets qui font des crises psychomotrices ont déja fait des crises de grand mal. Les 
convulsions de l’enfance préparent peut-étre les lésions anatomiques des crises psycho- 
motrices plus tardives. Grande est la méfiance de Lennox devant « les classifications 
basées sur la neuro-anatomie ». 

La nouvelle classification de Gastaut est « un essai hardi de localiser anatomique- 
ment des phénoménes électriques et cliniques variables et quelque peu fuyants ». 

W. Penfield tient au terme d’épilepsie temporale ; l'uncus, l’amygdale et lhippo- 
campe font partie intégrale du lobe temporal. 

R. Schwab observe que le dénominateur commun de toutes ces crises est une pertur- 
bation portant sur les données apprises. 

Il propose le terme d’acquired patterned motor and sensory epilepsy. 

Pour « sortir de la confusion » ce n’est pas mal... 

Envers la chirurgie, la prudence est assez générale. Seuls Guillaume, G. et Y. Mazars 
ont tendance a étendre les indications chirurgicales méme aux malades qui, répondant 
favorablement au traitement médical, présentent des signes de « souffrance cérébrale 
ou des troubles caractériels. 

Méme al’l. N. de Montréal, Paine signale sur 68 malades opérés : 1 mort, 1 hémiplégie 
définitive, 1 aphasie définitive. Les interventions sur l’épilepsie ne sont done pas aussi 
bénignes qu’on le dit... Ceci explique la réserve de Gastaut devant le traitement neuro- 
chirurgical ; sur ce point G. est suivi par beaucoup d’autres — présents ou absents a 
Lisbonne |! 

En conclusion : les écarts restent considérables entre les théses différentes ; les diffi- 
cultés de vocabulaire n’ont encore aucune chance a étre dépassées. Chacun continuera 
a parler son patois. 

Différences provenant de méthodes trés personnelles dans l’examen des malades 
(Gibbs fait dormir ses malades, Gastaut leur donne des crises cardiazoliques, Penfield 
et Jasper stimulent électriquement le cortex, etc., etc... ), — de prises de position anté- 
rieures, de l’orientation (électroclinique, expérimentale, neuro-anatomique) de chaque 
chercheur. 

Terminons en citant Kaada : 

Beaucoup de travail est encore a faire dans les mémes directions, particuliérement 
dans le domaine de la localisation fonctionnelle, avant qu'on arrive a une classification 
clinique utile. » FISCHGOLD. 


CUVELIER (André). L'école hypnologique de Nancy (1866-1926). 


These Médecine Nancy, 1953, dactylographiée : 200 pages. 
y } I 


Travail original et trés intéressant qui tend 4a tirer de l’oubli les Liébault, Bernheim, 
Coué, pionniers francais de la psychologie des profondeurs, précurseurs de la méde- 
cine psychosomatique actuelle. 

Pour décrire dans le détail la naissance, l’évolution et la fin de l’école hypnologique, 
l’‘auteur a eu recours, non pas a une bibliographie « pratiquement inexistante », mais 
a de nombreux articles de revues, 4 des documents inédits qui font la saveur de cet 
ouvrage. 

Dans un premier chapitre qui sert d’introduction, il rappelle les noms des précur- 
seurs de la « médecine d’imagination et de la suggestion ». 

Le deuxiéme chapitre montre comment Liébault, auto-didacte et sujet indépendant, 
préfigure par sa théorie unificatrice sur l’attention, certains courants contemporains. 
Son grand mérite est d’avoir donné a l‘hypnose des applications thérapeutiques ; il a 
érigé en systéme et en méthode la psychothérapie suggestive. 

Dans un court troisiéme chapitre, l’auteur résume la position de l’'Ecole de Paris 
et son influence en France et en Europe, grace 4 Jean-Marie Charcot. 

Les deux chapitres suivants sont consacrés a Bernheim. Ce grand clinicien, médecin 
dans toute l’acception du terme, aujourd'hui totalement oublié, construisit patiemment 
un édifice menacé par ses ennemis et surtout par ses amis. Des querelles d’intérét et de 
prestige ont permis 4 Freud, son éléve, d’imposer au monde entier son génial mais mons- 
trueux édifice. 
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Le sixiéme et dernier chapitre est consacré a Emile Coué qui met en application 
les théories de ses prédécesseurs. Bafoué ou exploité, il recoit par ailleurs du monde 
entier des témoignages de reconnaissance, Psychologue et non guérisseur, il est le 
maitre d’un psychologue de grande réputation : Charles Baudoin. 

L’Ecole de Nancy représente donc un grand moment dans I’histoire de la médecine 
psychosomatique. C’est un fait qu'il ne faudra plus oublier. 

L’auteur indique en fin de volume, les nombreux ouvrages consultés. 

A. ARNOULD. 


MERCIER (Jean). Techniques et applications a 1l’électroencéphalographie 
psychiatrique de l’atonie curarique. Thése Médecine Nancy, 1954, dactylogra- 
phiée : 88 pages. 


La réalisation d’enregistrements électroencéphalographiques valables chez des 
malades atteints d’affections mentales présente certaines difficultés. Le manque de 
coopération, les réactions motrices volontaires ou involontaires génératrices d'arté- 
facts, rendent les tracés difficiles & prendre et a interpréter. 

La psychothérapie, les sédatifs, le sommeil, permettent d’obtenir un certain état de 
résolution musculaire, mais ces méthodes ont l’inconvénient d’altérer le tracé. La chlo- 
promazine elle-méme entraine des modifications propres. 

L’auteur s’adresse donc au curare et aux curarisants de synthése, dont il fait d’abord, 
dans un premier chapitre, une étude chimique, pharmacodynamique et clinique com- 
piéte. 

Le chapitre suivant est consacré a l’action des curarisants sur le systéme nerveux 
central. De la littérature médicale et de ses travaux personnels, l’auteur conclut que 
l'électroencéphalogramme n'est pas modifié par la curarisation tant que l’on n’atteint 
pas le stade de paralysie respiratoire, c’est-a-dire l’anoxie. 

La principale difficulté était de déterminer la technique de curarisation qui appor- 
terait un relachement musculaire parfaitement réglé au stade voulu et suffisamment 
long pour la prise d’un tracé. L’auteur en arrive ainsi 4 montrer la supériorité de la per- 
fusion dont il précise la composition et l'appareillage. 

Dans un dernier chapitre, l'auteur, appliquant sa méthode, compare chez 50 malades 
les ¢lectroencéphalogrammes obtenus sans préparation avec les tracés obtenus sous 
curare. Le curare n’entraine aucune altération majeure pouvant troubler l’interpréta- 
tion du trace. 

La perfusion intraveineuse continue de curare permet donc d’obtenir chez les sujets 
atteints de maladie mentale, ne se prétant pas a l‘examen ou présentant des réactions 
motrices, des tracés électroencéphalographiques corrects et interprétables. L’auteur 
a résolu de facon excellente et trés personnelle ce probléme particulier de pratique psy- 
chiatrique. 

Bibliographie de 70 références G. ARNOULD. 


MEYER-BISCH (Joachim-Nicolas.) Les indications de la cortisone dans le 
traitement de la méningite tuberculeuse de l’adulte. Th?se Médecine Nancy, 
1953, dactylographiée : 108 pages. 


A condition de respecter un certain nombre de précautions, rien ne s'oppose formelle- 
ment a l'emploi de la cortisone dans le traitement de la méningite tuberculeuse, malgré 
le veto formel qu’opposent de nombreux observateurs a l'emploi de la cortisone dans la 
tuberculose en général. 

La confrontation de résultats expérimentaux et des accidents cliniques permet a 
lauteur d’affirmer qu'une posologie excessive est principalement responsable des acci- 
dents signalés 

Pour lui, théoriquement déja, linfection tuberculeuse des méninges constitue un 
cas particulier. L’étude de 18 observations de méningite tuberculeuse traitée a la Clini- 
que de Streptomycinothérapie du P' De Lavergne démontre l'efficacité de la cortisone 
dans quatre indications précises 

larachnoidite opto-chiasmatique, indication majeure, ou la cortisone doit étre admi- 
nistrée précocement 

les arachnoidites en général, o méme un traitement tardif peut donner de bons 
resultats ; 

les vomissements abondants, non enrayés par les médications banales ; 

état général déficient, compromettant la guérison 
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L’abstention de corticothérapie chez des malades en phase de dissémination aigué, 
la prescription des antibiotiques avant, pendant et aprés la corticothérapie, les cures 
de cortisone courtes, espacées, répétées, constituent les précautions indispensables et 
ont fait que, sur les 18 cas relatés, aucune dissémination tuberculeuse n’a été observée 

Bibliographie de 96 références. G. ARNOULD. 


MAINGOT (Raymond). De l’avantage des cranioplasties par homogreffes 
conservées. Thése Médecine Nancy, 1953, un volume, 111 pages : G. Thomas édi- 
teur, Nancy, 1953. 


Cette étude critique des cranioplasties est fondée sur 9 observations de cranioplasties 
faites 4 la Clinique Neurochirurgicale du Pt Rousseaux de Nancy. 

Aprés avoir rappelé les indications, les conditions et la technique de la cranioplastie, 
l’‘auteur aborde l’historique de la question. 

Dans une premiére partie, il traite des cranioplasties par matiére inerte : résine acry- 
lique, polyéthyléne, tantale, et en précise les avantages et les inconvénients. 

La deuxiéme partie tend 4 démontrer la supériorité des greffes osseuses sur les cra- 
nioplasties par matiéres inertes. Les greffes autogénes allongent le temps opératoire, 
augmentent les risques et laissent des séquelles ; seule la greffe autogéne retardée est 
satisfaisante ; mais elle est limitée a un petit nombre de cas, 

Les greffes hétérogénes fraiches donnent des résultats décevants ; conservées, 
elles sont une méthode d’appoint. 

Les greffes homogénes sont les plus logiques parce qu’elles permettent de recons- 
tituer la forme exacte du crane et qu’elles n’exposent pas aux accidents humoraux. La 
réfrigération ou congélation empéche la désintégration cadavérique, autolytique et 
microbienne ; elle favoriserait la prise plus rapide des greffons. 

L’auteur fait le bilan des cranioplasties par homogreffes conservées, réalisées a la 
Clinique de Neurochirurgie. De toutes, elles sont les plus satisfaisantes et comportent 
le moins d’inconvénients. 

Une bibliographie de 45 ouvrages consultés termine ce travail. 

G. ARNOULD. 


LEDUC (Robert). Réle du systéme nerveux dans la sclérodermie 
Thése Médecine Nancy, 1953, dactylographiée : 101 pages. 


Les théories pathogéniques de la sclérodermie, invoquées jusqu’a présent, prétent 
a la critique sur le plan clinique et manquent d’assises histopathologiques. 

L’association fréquente de sclérodermie et d’affections nerveuses, l’apparition d'un 
processus sclérodermique au cours d’atteinte encéphalique, médullaire, névritique, 
conduisent l’auteur a envisager les altérations de la circulation périphérique et des 
glandes endocrines comme la conséquence d'un déséquilibre végétatif. Les travaux 
neuro-histologiques récents prouvent que le déréglement du systéme végétatif peut 
aboutir a la sclérose cutanée. Les phénoménes observés au cours de la sclérodermie 
paraissent donc étre l’expression de ce déséquilibre végétatif. 


Bibliographie de 87 références. G. ARNOULD. 


LAMY (Pierre). Le nerf phrénique sensitif et végétatif. Contribution expéri- 
mentale et physiopathologique. Thése Médecine Nancy, 1953, dactylographiée, 
166 pages. 


Le nerf phrénique est essentiellement connu comme nerf moteur du diaphragme. 
Mais cette fonction motrice n’est pas exclusive et on constate a l’intérieur de ce nerf 
la présence de fibres sensitives et végétatives. Ces fibres ont un role évident qui inter- 
vient dans la régulation respiratoire et dans la vaso-motricité pulmonaire. Leur étude a 
été faite sur le plan anatomique, physiologique et physiopathologique. Une contribution 
expérimentale permet de prouver, en particulier, le réle vaso-moteur pulmonaire. La 
mise en évidence de ces fibres et de leurs fonctions est étudiée dans une premiére partie 
Dans une deuxiéme partie, une synthése de tous les faits isolés, envisagés dans le pre- 
mier groupe, permet de dégager |’individualité du nerf phrénique végétatif et sensitif 
et des réflexes phréniques. 

Bibliographie de 341 références G,. ARNOULD. 
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TAUFFREUND-LEDUC (Mme Colette). Contribution a l'étude des troubles 
de la glycorégulation d'origine centrale. Thése Médecine Nancy, 1953, dacty- 
lographiée : 145 pages. 


rrés bonne mise au point des conceptions actuelles de la glycorégulation et des modes 
d'action de la tuberculose dans l’apparition d’un diabéte. L’observation a l’origine de 
ce travail concerne une femme tuberculeuse avérée, traitée par streptomycine, qui pre- 
sente brusquement un coma hyperglycémique, insulino-résistant, mortel, par méningo- 
diencéphalite tuberculeuse de la base (vérifiée anatomiquement). 

Dans une premiére partie, l’auteur passe en revue les atteintes centrales (hypophy- 
saires, hypothalamiques, affections générales du systéme nerveux) capables de déter- 
miner une hyperglycémie ; ceci l'améne a préciser le rdle des glandes endocrines dans 
la charge et la décharge glycémique et celui des centres nerveux glycorégulateurs. 

La seconde partie traite de la tuberculose comme affection déterminante de troubles 
du métabolisme hy drocarboné. L’auteur envisage d’abord l’action de la toxine tuber- 
culeuse (action toxinique) sur les différents organes et les centres glycorégulateurs 
Puis s’‘appuyant sur de nombreuses observations, elle étudie l’atteinte lésionnelle des 
glandes endocrines, et surtout la méningo-diencéphalite tuberculeuse avant et depuis 
l'emploi du traitement mycothérapique, montrant ainsi la possibilité d’apparition d'un 
syndrome hypothalamique 

\ la lumiére des faits rapportés, est discutée, dans une troisiéme partie, la cause de 
lapparition d'un syndrome hyperglycémique chez la malade qui a motivé ce travail 

La bibliographie, trés importante, comporte 466 reférences. G. ARNOULD. 


STENSTEDT (Ake). Etude de la psychose maniaque dépressive. Investi- 
gations cliniques, sociales et génétiques (A study in maniac-depressive psy- 
chosis. Clinical, social and genetic investigations). 1 vol., 111 p., fig., tabl., Acta 
Psychiatrica et Neurologica Scandinavica, suppl. 79, 1952. 


On sait du point de vue génétique et familial les possibilités relativement grandes 
qui existent encore en Suéde, du fait que certaines régions continuent a vivre dans un 
assez complet isolement, sans émigrations et sans apport extérieur de population ; 
d’autre part le fait que les registres paroissiaux ont été soigneusement tenus a jour 
depuis deux siécles au moins, offre des moyens d’enquétes familiales trés riches. C'est 
en particulier grace a de telles conditions que le travail de S., a l'image de nombreuses 
autres publications suédoises, présente un intérét toujours accru. 

Sur un ensemble de deux cent seize malades l’auteur a fait une série de constatations 
touchant a la moralité, au comportement individuel, social, a la fécondité, a lhéré- 
dité, A la mortalité, non seulement des sujets eux-mémes, mais de leurs ascendants 
collateraux et descendants, soit au total deux mille trois cent vingt-cing personnes 

Certains résultats concordent avec ceux obtenus dans d'autres pays, d'autres diffé- 
rent par certains points ; mais ici également l’enquéte témoigne du réle certain que 
peuvent avoir sur l'enfant de moins de quinze ans les conflits familiaux, dans le déclan- 
chement de la psychose maniaque dépressive. 

Une bibliographie, de nombreux tableaux et graphiques ainsi qu’un bref résum: 
des cas compléte cet ouvrage. H. M. 


THOMPSON (George N.). Le psychopathe délinquant et criminel (The ps) 
chopathic delinquent and criminal). | vol., 161 pages, 20 fig., Ch. Thomas édit.., 


Springfield, 1953, prix : $ 4.50. 


L auteur qui apporte dans ce travail le résultat d'une longue expérience s'est attaché 
au cas bien particulier de ces délinquants psychopathes et criminels constituant le 
groupe des contrevenants les plus difficiles 4 manier, a traiter, a réhabiliter. Ces sujets 
incompris sont en réalite traites de facon tout a fait inadéquate, aussi bien dans les 
prisons que dans les hépitaux ; l’auteur tente dans ce volume d’apporter une solution 
scientifique a un tel probleme. 

Alors qu’une tendance assez générale est de considérer de semblables malades comme 
inguérissables, T. insiste sur le fait que des acquisitions thérapeutiques récentes ont 
modifié le pronostic ; il n’est méme pas exclu d’admettre que de nouveaux progrés 
dans le traitement pourraient faire espérer en une réhabilitation possible. L’auteur 
precise que le terme de délinquance psychopathique se rapporte aux cas de délinquance 
specifiquement dus a cet état pathologique connu sous le terme de personnalité psy- 
chopathe. H. M. 
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AROTHERS (J. C.). Psychologie normale et pathologique de 1l’Africain. | vol. 
in-8°, 200 p., Organisation mondiale de la Santé, monographie n° 17. Masson édit., 
1954, prix : 640 francs. 


Monographie visant a dépeindre la psychologie de I’ « Africain rural pur », et a dé- 
méler les facteurs anthropologiques et du milieu qui conditionnent des caractéristiques 
différentes de celles observées dans les pays de civilisation occidentale. Tout en recon- 
naissant que peu d’Africains sont complétement indemnes d’influences étrangéres et 
que I’ « Africain rural pur » constitue donc une abstraction quelque peu hypothétique, 
l’‘auteur justifie sa méthode en circonscrivant son sujet et en s’attachant aux similitudes 
plutét qu’aux divergences observées sur les thémes généraux qui ressortent, indépen- 
damment de toutes différences locales. 

En raison de sa longue expérience de médecin en Afrique et de toute la documenta- 
tion acquise, C. apporte un travail dont la lecture s’impose spécialement au psycho- 
logue et au psychiatre. I] est complété par une bibliographie de prés de deux cents 
noms. H. M. 


BINI (Lucio) et BAZZI (Tullio). Psychologie médicale (Psicologia medica)- 
1 vol. in-8°, 417 p., 47 fig., F. Vallardi édit., Milan, 1954. 


Ouvrage résumant l’ensemble des connaissances touchant ala psychologie eta la 
psychopathologie d’aprés les acquisitions des trente derniéres années. 

Quatre parties le composent. La premiére, dite de psychologie générale, comporte, 
indépendamment de sa définition, de ses limites, une classification des phénoménes 
psychiques, l’exposé des corrélations de l’activité psychique et l'étude du substratum 
organique du psychisme. Dans la seconde partie consacrée a la psychopathologie ge- 
nérale, les auteurs développent les problémes relatifs a l’étiopathogénie des troubles 
mentaux, a la signification et aux corrélations des symtpémes dans la structure de ces 
troubles, aux divers concepts et a leurs limites. 

Les chapitres consacrés 4 la mémoire, 4 l’intelligence, a la pensée, a l’affectivité, a la 
conscience, aux mécanismes psychiques, etc., constituent la troisiéme partie de cet en- 
semble sous le titre : Psychologie et psychopathologie spéciales. La derniére partie 
enfin comporte l’exposé des Techniques d’exploration de l’activité psychique normale 
et anormale. 

Le Pt Cerletti insiste dans sa préface sur l’intérét de ce volume, lequel comporte une 
riche iconographie et s’accompagne d’une bibliographie de prés de cing cents noms 
ainsi que d’un index des matiéres H. M. 


RUBINO (Agostino). Diagnostic psychiatrique. Généralités (Diagnostica psi- 
chiatrica. Parte generale). 1 vol., 290 p., 35 fig., V. Idelson di E. Gnocchi édit., 
Naples, 1954, prix : L. 3000. 


Cet ouvrage, préfacé par le P* Buscaino, apparait comme une synthése magistrale des 
conceptions actuelles et des tendances de la psychiatrie moderne, a savoir : la confron- 
tation constante des faits psychiques et des faits somatiques 

C’est done dans cet esprit que d’une maniére trés concise et trés nette sont traités les 
divers chapitres de cet ensemble : anamnése psychique, investigations concernant 
l'état psychique actuel, mode d’expression des états psychiques, état de la conscience, 
ses troubles et les méthodes d’examen de ces troubles, analyse des fonctions psychiques, 
étude de la personnalité, examen somatique. 

Un index des auteurs et des mati¢res compléte ce volume dont la trés belle presen- 
tation mérite d’étre soulignée. H. M. 


COMITE D’EXPERTS DE L’O.M.S. L'enfance mentalement insuffisante. 
Rapport d'un comité mixte d’experts réuni par 1’'O.M.S. avec la participa- 
tion des Nations Unies, de l’OIT et de l'UNESCO. | vol. in-&8°, 52 p. Organi- 
sation mondiale de la Santé. Rapport technique n° 75. Masson édit., 1954, prix : 


S80 francs. 


Rapport résumant les problémes multiples et complexes posés par l’enfance mentale- 
ment insuffisante, dans lequel sont exposés et discutés (une fois précisées les defini- 
tions, la classification et la terminologie), les points suivants : fréquence de linsuffi- 
sance mentale. Enquétes et recherches Prévention Services pour enfants men- 
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talement insuffisants. — Formation du personnel. — Education des parents et de la 
population. — Considérations juridiques. — Organisation et coordination des services. 


routes les étapes qui marquent le développement de l'enfant mentalement insuffi- 
sant et les dispositions 4 prendre dans chaque cas sont examinées. Celles-ci appellent 
l'intervention des services médicaux, services d’enseignement et d’éducation, services 
d’orientation professionnelle et de placement, services sociaux. Le rapport expose la 
nature et les fonctions de ces divers services et fournit des indications utiles pour leur 
creation. H. M. 


ANATOMIE PATHOLOGIQUE 





LAPRESLE (Jean ). Les lésions cérébrales des brilés. (umples rendus des Séances 
de la Sociélé de Biologie, 1954, 148, n° 7-8, pp. 658-660, 1 fig. 


Dans quatre cas expérimentaux et dans les dix cas humains étudiés (avec survie de 
cinq heures 4 trois mois), les lésions qui prédominaient dans les olives bulbaires étaient 
vraisemblablement en rapport avec des troubles circulatoires. Par contre, les moyaux 
de hypothalamus antérieur ne présentaient aucune lésion cellulaire, contrairement 
aux constatations expérimentales faites par certains auteurs. 

Douze références. H. M. 


LEGAIT de RAMAIS (M"° H.). L’infiltration néoplasique des nerfs périphé- 
riques. Acia Neurologica el Psychiatrica Belgica, 1952, 52, n° 2, pp. 111-115, 2 pl 
hors texte. 


D’aprés un riche matériel (coupes séri¢es de trente-huit infiltrations néoplasiques 
de nerfs cérébro-spinaux et quarante de nerfs sympathiques) dont les constatations 
histo-pathologiques purent étre confrontées avec les observations cliniques, l'auteur 
précise une série d’inconnues : mode de propagation et de pénétration des cellules 
néoplasiques a l’intérieur des nerfs ; existence possible de relations entre la sympto- 
matologie et les images histo-pathologiques ? 

L’envahissement des nerfs périphériques s'effectue le plus souvent par propagation 
de proche en proche d’éleéments de voisinage a travers l’épinévre et la périnévre, et 
exceptionnellement, par voie vasculaire aux dépens d’éléments éloignés ; mais ces 
processus sont relativement lents, en raison de la résistance opposée par les divers 
constituants des nerfs a la pénétration des éléments néoplasiques (périnévre en particu- 
lier). La dégénérescence précoce des fibres nerveuses alors observée parait secondaire 
a des modifications du métabolisme de ces fibres, modifications dues soit 4 la présence 
de produits toxiques des éléments néoformeés, soit a l’existence de conditions de nu- 
trition nouvelles tenant a la dislocation du périnévre. Les douleurs vives et localisées 
survenant au cours de linfiltration néoplasique sont symptomatiques de lésions dé- 
génératives des fibres nerveuses des nerfs atteints. 

Dix-huit références. H. M. 


MOLLARET (P.), BERTRAND (Ivan) et MOLLARET (M™: H.). Sur l'exis- 
tence d’un processus de démyélinisation médullaire dans un cas de trypa- 
nosomiase. La Presse Médicale, 1954, 62, n° 22, pp. 455-456, 7 fig. 


Ce nouveau cas de démyélinisation a type de sclérose en plaques, au cours d'une 
trypanosomiase, plaide en faveur de la possibilité de réalisation d’un tel processus, 
au partir d'une infection générale de lorganisme 


Hluit references. H. M. 


SADOH (Jorio). Etudes histo-pathologiques des cellules de l’oligodendroglie 
dans les gliomes (Histopathologic studies of oligodendroglia cells in the gliomas). 
Folia Psychiatrica et Neurologica Japonica, 1953, 7, n° 1, pp. 62-84, 13 fig. et 7 tabl. 


Dune étude portant sur plus de trente cas opérés ou autopsiés, l'auteur apporte un 
certain nombre de conclusions, dont voici l’essentiel : 1° la presque totalité des cellules 
constituant Voligodendrogliome sont des cellules oligodendrogliales néoplasiques ; des 
cellules de ce type, mais non néoplasiques quoique en petit nombre, existent dans 
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tous les gliomes a l'exception de l’épendymome épithélial. Il est logique d’admettre 
existence d’une forme tumorale intermédiaire entre l’oligodendrogliome et |l’épen- 
dymome cellulaire. Dans certains glioblastomes multiformes, des cellules néoplasiques 
de loligodendroglie peuvent s’observer, en groupes disséminés. Enfin, dans d'autres 
gliomes, spécialement dans les gliomes immatures, il est possible de rencontrer des 
cellules oligodendrogliques néoplasiques en nombre variable. 

Bibliographie. H. M. 


CERVEAU (Lésions) 





ARNOULD (G.), HARTEMANN (P.) et DUREUX (J.). Pseudo-syndrome 
cérébelleux d'origine pariétale. Revue Médicale de Nancy, 1953, 74® année, 
t. LXXVIII, aodt-septembre, pp. 640-644. 

Observation d’un homme de 24 ans blessé par une balle de revolver qui traversa 
la bouche et alla se ficher a la partie inférieure gauche du crane d’ou elle fut extraite 

Il semble présenter un hémi-syndrome cérébelleux joint a un déficit sensitivo- 
moteur, les symptémes étant prédominants au membre supérieur. En fait, l’analyse 
détaillée montre qu’on est en présence d'une ataxie pariéiale d'origine sensitive cor- 
ticale qui a pris ici l’allure d’un pseudo-syndrome cérébelleux. I] s’y associe des signes 
sensitivo-moteurs diffus dans l’hémicorps droit, soit parce que la balle a fait ricochet 
et a effondré l’écaille temporale pour léser la zone fronto-pariétale, soit parce que la 

déflagration a entrainé des lésions a distance. P. M. N. 


BROWN (Joe R.). Traitement des malades avec lésions cérébrales (Managce- 
ment of patients with brain damage). Neurology, 1952, 2, n° 4, pp. 273-283. 


Dans ces cas, de nombreux facteurs entrent en jeu aussi bien pour le diagnostic que 
pour le traitement, et la réecupération demeure conditionnée par des éléments multiples 
Plusieurs observations sont rapportées. L’auteur y montre la nécessité d'une adapta- 
tion convenable du travail exigé par rapport au niveau mental récupéré, un_ effort 
excessif pouvant étre cause d’une réapparition de certains troubles. 

Cing références. H. M. 
FRIGGER (L.), MATTYUS (A.) et MOLNAR (L.). Sur la connaissance de 

la maladie de Sturge-Weber (Zur Kenntnis der Sturge-Weberschen Krankheit 

Vonatsschrijt fiir Psychiatrie und Neurologie, 1953, 126, n° 2-3, pp. 118-134, 12 fix 

Dans lobservation anatomo-clinique rapportée d’un cas de maladie de Sturge- 
Weber, la comparaison entre les images radiographiques faites dix-huit ans avant la 
mort et les constatations histo-pathologiques ont permis d’intéressantes constatations 
il existe une progression modérée, mais nette de la calcification ; l'anomalie vascu- 
Jaire (hamartome) devant étre considérée comme l'altération initiale conditionnant les 
limites de ’image pathologique. Les troubles métaboliques qui découlent de cette ano- 
malie vasculaire sont responsables de la précipitation des colloides, de la chaux et méme 
de la destruction de la substance cérébrale. Le siége initial de cette précipitation est la 
paroi vasculaire. 

D’aprés leurs constatations morphologiques et histo-chimiques, les auteurs rappro- 
chent les lésions de la maladie de Sturge-Weber, des calcifications striato-dentelées 


ls rappellent les particularités trouvées dans plusieurs cas de ces affections par divers 
auteurs. F. et ses collaborateurs soulignent dans leur observation les modifications 
hypertoniques des vaisseaux méningés, cérébraux et spinaux, les altérations névro- 
gliques de la couche superficielle des hémisphéres cérébraux, enfin les lésions cérébel- 
leuses, 


Bibliographie. H. M. 


NOETZEL (Hugo) el NOETZEL (Christiane). Observations anatomo-clini 
ques sur la sclérose tubéreuse. Journal brasileiro de Psiquiatria, 1954, 3, n 
pp. 137-165, 11 fig. 

Etude d’ensemble et exposé des diverses alterations morphologiques et cliniques 
susceptibles d’étre observées au cours de la sclerose tubéreuse. Trois cas d’enfants d'une 


meéme famille de onze fréres et sceurs sont rapportés et discutés ; chez l'un d’entre eux 
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existaient de petits angiomes capillaires de la substance blanche du lobe frontal ; les 
auteurs soulignent l’existence de telles lésions ne paraissant pas encore avoir été de- 
crites ;ils mettent en paralléle les altérations cérébelleuses observées avec celles de la 
maladie de Sturge-Weber et discutent des relations entre sclérose tubéreuse, maladies 
de Recklinghausen, de Sturge-Weber et de von Hippel-Lindau. 

Dix-neuf références. H. M. 


RAYMOND (Noél). La porphyrie aigué intermittente et ses manifestations 
neurologiques. Acia Neurol. et Psychiat. Belgica, 1952, 52, 10, 611-664. 


Aprés quelques généralités sur la définition, la biochimie et la classification des 
porphyries, l’'auteur fait un exposé de l’essentiel de nos connaissances sur la porphyrie 
aigué intermittente. Il passe successivement en revue létiologie, la symptomatologie, 
l’évolution et le pronostic, l’anatomie pathologique, le diagnostic, la pathogénie, la 
physiologie pathologique et la thérapeutique de cette affection. 

Cette revue critique de la littérature est suivie du rapport d'un cas typique de por- 
phyrie aigué intermittente. Chez une jeune femme de 25 ans, la maladie débute par 
une atteinte de l'état général, puis apparaissent des symptdémes digestifs et des ano- 
malies du comportement a allure essentiellement pithiatique. Enfin surviennent des 
troubles moteurs, une quadriplégie du type périphérique a topographie distale asso- 
ciée 4 une fonte musculaire généralisée. L’évolution se fit sous forme de poussées 
séparées par des périodes de sédation ; néanmoins, les paralysies une fois apparues 
sont constantes. 

Le diagnostic, porté cliniquement, a été confirmé par l’examen biochimique des urines 
qui a mis en évidence une excrétion de porphobilinogéne, d’uroporphyrine du type III 
et de quantités anormalement élevées de coproporphyrine. 

L’enquéte familiale a permis de retrouver le trouble métabolique chez la mére et les 
enfants de la patiente, ce qui confirme le caractére héréditaire de l’affection. 

Au point de vue thérapeutique, l’efficacité de la vitamine PP et de la vitamine B,, 
n'est pas rigoureusement démontrée. Par contre, la sensibilité des porphyriques a di- 
vers médicaments et notamment aux barbituriques ne parait pas faire de doute. 

Bonne bibliographie, de 2 pages et demie. P. MOLLARET. 


VALADE. La commotion cérébrale par le « souffle » des explosions. Quelques 
données expérimentales. Bullelin de | Académie Nationale de Médecine, 1954, 
138, n° 1-2, pp. 14-20. 


V. rappelle que deux conceptions opposées s’affrontent sur cette question : soit que 
la commotion corresponde a des états purement psychiques, soit qu'elle ait une exis- 
tence réelle avec substratum anatomo-pathologique défini. Aprés discussion de ces 
theories, auteur développe les données expérimentales a la lumiére d’expériences ré- 
centes. lesquelles ont constamment montré l’existence sur les animaux en cause de lé- 
sions cérébrales méningées, vasculaires et cellulaires. Ces lésions sont dues a la pression 
directe de onde de choc sur les parois osseuses de la boite cranienne. Huit références 
Discussion : MM. Lhermitte et Bourguignon. H. M. 


THERAPEUTIQUE 





LABORIT (H.). Thérapeutique neuroplégique et hibernation artificielle. 
Essai d’éclaircissement d’une équivoque. La Presse Médicale, 1954, 62, n° 17, 
pp. 369-372. 


Sur la base de références facilement contrélables, L. montre comment il a été amene 
a proposer l'emploi des ganglioplégiques, puis d’associations médicamenteuses & action 
inhibition végétative multifocale, centrale et périphérique. Cette neuroplégie a ete 
a lorigine de l’anesthésie potentialisée. L’auteur rappelle les recherches ayant abouti 
a l'emploi de 4560 R. P., puis son mécanisme d'action sur la température centrale et le 
métabolisme ; il défend enfin la validité des études expérimentales et cliniques concer- 
nant Vhibernation artificielle. La distinction entre syndrome réactionnel et syndrome 
lesionnel est indispensable pour comprendre et appliquer la thérapeutique neurople- 
gique et hibernation artificielle. H. M. 
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LEFEBVRE (Ch.) et SOUQUET (R.). Les possibilités chirurgicales dans le 
traitement des mains hémiplégiques. Le Concours Médical, 1954, 76, n° 17, 
pp. 1695-1696. 


Les auteurs, éliminant systématiquement les hémiplégies consécutives aux syn- 
dromes vasculaires susceptibles de récidiver, ont tenté d’intervenir sur des sujets 
porteurs de séquelles d’hémiplégie infantile ou obstétricale compatibles avec une vie 
normale et une résistance organique acceptable. 

le Par les arthrodéses ils visent a immobiliser en position de fonction, une articula- 
tion d’équilibre musculaire profondément perturbé (avant tout le poignet, puis les 
articulations interphalangiennes). 2° Les transplantations sont utilisées surtout sur 
des muscles eux-mémes contracturés, pour compenser la tension permanente des 
fléchisseurs et permettre une ouverture automatique de la main. 

Résultats : bons, dans les paralysies datant de l’enfance ; moins bons chez les sujets 
ayant dépassé l’'dge moyen de la vie. — Exposé de la technique chirurgicale mise en 
ceuvre. H. M. 


MAHOUDEAU (D.), DAUM (S.) et DUBRISAY (J.). Coagulabilité sanguine 
et accidents vasculaires cérébraux. La Presse médicale, 1954, 62, n° 13, pp. 262- 
264, 2 fig. 


L’étude de la coagulabilité du sang dans quatre-vingt-neuf cas d’accidents vascu- 
laires cérébraux a montré aux auteurs l’existence de variations importantes de celle-ci ; 
ces variations qui sont parfois a lorigine de l’accident vasculaire interviennent peut- 
étre plus souvent encore dans les modalités évolutives de la maladie. Une hypocoagu- 
labilité secondaire peut expliquer dans certains cas la transformation d’un ramollis- 
sement simple, d’une ischémie transitoire ou méme d'un cedéme cérébral en un ramollis- 
sement hémorragique. 

Les constatations faites par les auteurs commandent une grande prudence dans 
l'emploi des anticoagulants. Ceux-ci paraissent justifies dans les embolies cérébrales. 
Les thromboses cérébrales s’accompagnant d’une hypocoagulabilité didment démontrée 
et durable, sembleraient au contraire justifiables d'un traitement coagulant. Attendu 
que des examens de laboratoire délicats, répétés, sont dans de telles conditions indis- 
pensables, cette derniére condition s’ajoute encore pour contribuer a restreindre ac- 
tuellement les indications des anticoagulants dans les accidents vasculaires cérébraux. 

H. M. 


PLUM (Fred). Polyneuropathie traitée par la cortisone (Multiple symmetrical 
polyneuropathy treated with cortisone). Neurology, 1953, 3, n° 9, pp. 661-667, 1 tabl. 


D’un ensemble de quatre cas personnels, P. qui confronte ses propres résultats avec 
ceux de plusieurs autres auteurs, estime que les améliorations constatées aprés emploi 
de la cortisone ne tiennent vraisemblablement qu’a une coincidence. 

Vingt et une références. H. M. 


ROYER (H.), BEIS (M.) et HAY (R.). La potentialisation de l’action narco- 
tique du Nesdonal par l’Espéral et ses applications cliniques. Revue Médicale 
de Nancy, 1953, 74® année, t. LXNXVIII, 1¢*-15 novembre, pp. 813-818. 


L’association de ces deux agents thérapeutiques permet d’obtenir une narcose pro- 
longée sans aucun inconvénient. Les seuls incidents ont été, en un cas, vomissements a 
issue du sommeil profond, supprimant la phase de somnolence consécutive, et par- 
fois des troubles digestifs bénins avec diminution de l'appétit. Le bénéfice thérapeutique 
est considérable puisque le T. T. D. produit chez homme une véritable potentialisa- 
tion du Nesdonal dont une dose de 0 g 50 produirait normalement une narcose dé- 
comptee en minutes, alors que, grace a la prémédication au T. T. D., le sommeil peut 
s’évaluer en heures et est suivi d'un effet sédatif prolongé. 

Cette thérapeutique, qui se recommande par sa simplicité et son innocuité, mérite 
d’étre appliquée aux traitements des états d’anxiété ou d’agitation psychomotrice 
en psychiatrie. Je Se 
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TARDIEU (G.). Est-il bien certain que la méthode dénommeée « hibernation 
artificielle » soit supérieure a la simple thérapeutique neuroplégique ? La 
Presse Médicale, 1954, 62, n° 15, pp. 317-319. 


Sans méconnaitre la valeur du 4560 RP dans la prévention des accidents vasculaires, 
des lésions nerveuses graves et du « choc « postopératoire, l’auteur développe une série 
d’arguments qui lui interdisent, dans les conditions présentes, de considérer la méthode 
dite « hibernation artificielle » comme réellement efficace. 

Importante bibliographie. H. M. 


CRANE 





KRANTZ (Simon) et GAY (Brit B.). Chondrosarcome primitif de l'os occi- 
pital Primary chondrosarcoma of the occipital bone). The Amer. Journal of Roent- 
genology, etc., 1953, 69, 4, 598-604. 


Observation anatomo-clinique, avec une tumeur massive sous-cutanée, avec destruc- 
tion de la table externe de l'os sur la radiographie et avec formation de spicules osseuses 
radiées penchant perpendiculairement dans la tumeur. L’excision chirurgicale ne put 
en étre compléte par suite de son extension intracranienne dans la fosse postérieure. 
La radiothérapie fut inefficace quand le processus récidivant, le malade mourut aprés 
une évolution totale de 35 mois. 

Bibliographie de 21 références. P. MOLLARET. 


RUGGIERO (Giovanni). Dysostose primitive et signes d'état inflammatoire 
— stabilisé ou en évolution — du crane dans les radiographies de sujets 
atteints de maladies du systéme nerveux (Disostosi primitive e segni di stato flo- 
gistico in atto o pregresso — del cranio in radiogrammi di soggetti affetti da ma- 
lattie del sistema nervoso). Rivista di Neurologia, 1950, XX, n, 5, pp. 385-417, 
17 fig 


Travail portant sur cinquante-quatre sujets porteurs d’affections neurologiques et 
chez lesquels l’examen radiologique a mis en évidence une endocraniose. Cette endo- 
craniose se traduit sur les clichés soit par une hyperostose associée ou non a une porose 
et par un état inflammatoire, évolutif ou stabilisé, des méninges et des sinus paranasaux. 
Plus rarement coexiste une augmentation des digitations et de la circulation dans le 
diploé et les sinus veineux. 

Une telle symptomatologie radiologique peut se surajouter a des signes d’une autre 
affection ou étre solitaire ; dans ce dernier cas l’examen clinique met fréquemment en 
évidence, outre la céphalée, de petits signes neurologiques et psychiques du type neu- 
rasthénique, enfin des altérations discrétes du liquide céphalo-rachidien. Sans doute 
s‘agit-il d’un processus inflammatoire 4 point de départ bucco-pharyngé avec propa- 
gation cranienne ultérieure, hypothése que les antécédents des malades confirment 
assez fréquemment. 

Bibliographie de deux pages. H. M 


SCHATTER (K.). Clinique et traitement de l’hyperostose cranienne diffuse 
Zur Klinik und Therapie der Hyperostosis cranialis diffusa). Deutsche medizinische 
Wochenschrift, 1953, 78, n° 3, pp. 90-92. 


L’auteur passe rapidement en revue les formes les plus fréquentes d’hyperostose 
cranienne et de leurs conceptions étiopathogéniques actuelles (avant tout hyperostose 
frontale interne). Il rapporte l’observation d'une femme de trente-quatre ans chez la- 
quelle ’hydrergine employée contre la céphalée parait avoir agi moins comme dilata- 
teur vasculaire que comme sédatif. L’asthénie musculaire ne fut influencée par la com- 
binaison d’Ephynal et de Prostigmine que de maniére transitoire. 

Courte bibliographie. H. M. 
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SWAIN (Garrett) et WILLIAMS (Jonathan M.). Granuleme éosinophile de 
l’os. Une observation (Eosinophilic granuloma of bone. Report of a case). J. of 
Neurosurg., 1953, X, n, 2, pp. 185-188. 


Cette observation rare comporte une trés intéressante radiographie dont l’interpré- 
tation était difficile en raison du volume de la lésion. Au point de vue nosologique, la 
présence d’un purpura thrombocytopénique associé apporte un argument 4 la théorie 
de Jaffe et Lichtenstein, sur les rapports avec la maladie de Letterer-Siwe. 

Bernard PERTUISET. 





LANGAGE 





ALAJOUANINE (Th.), SABOURAUD (0O.) et RIBAUCOURT (B. de). Le 
jargon des aphasiques. Désintégration anosognosique des valeurs séman- 
tiques du langage. Journal de Psychologie, 1952, 45. n° 2, pp. 158-180 et n° 3, 
pp. 293-329. 


D’aprés les observations de plusieurs malades, rapportées dans cet important mé- 
moire, les auteurs étudient de facon analytique le jargon observé chez certains aphasiques 
ainsi que leur comportement et leur évolution. Ils exposent le mode d’examen du lan- 
gage et les procédés mis en ceuvre pour mettre en lumiére tel ou tel aspect du langage 
pathologique. 

Le terme de jargonaphasie mérite d’étre réservé aux troubles du langage aboutissant 
a l’émission de néologismes ou de mots hors de situation, détruisant ainsi le systéme 
sémantique de la langue. Cette émission, inconnue du malade, contraste avec sa compreé- 
hension et sa critique du langage d’autrui qui sont relativement préservées ; un tel 
phénoméne attirant l’attention sur la nature du contrdéle en grande partie automatique 
exercé par l’individu, en général, sur son langage. A noter que le double aspect d’é- 
mission inadéquate et non pergue comme telle par leur auteur existe dans d’autres do- 
maines de l’aphasie (certaines paraphasies et stéréotypies). 

Par contre, le jargon vrai, relativement rare, peut étre considéré comme un mode 
d’entrée dans l’aphasie. Le jargonaphasique peut conserver partiellement sa personna- 
lité d’anosognosique ; souvent il évolue vers l’aphasie de Wernicke ou vers une aphasie 
a type d’inhibition de l’expression verbale. H. M. f 


KISTIER (A. K.). Traitement des troubles du langage chez l'enfant. Hevue 
Médicale de Nancy, 1954, 74¢ année, t. LX XVIII, le*-15 octobre, pp. 691-698. (Rap- 
port présenté a la Réunion Psychiatrique franco-suisse, Besancon, 19 avril 1953. 


Se limitant au traitement des troubles du langage ne provenant ni de surdité ni 
d’arriération mentale profonde, ce rapport distingue essentiellement les défauts d’arti- 
culation et le bégaiement et insiste sur l’intérét du traitement logopédique et sur la 
nécessité de l’instituer le plus tét possible alors que le langage est encore en pleine for- 
mation. On ne saurait corriger les défauts d’articulation en pronongant devant l’enfant 
le son correct a titre d’exemple. Il est nécessaire de lui apprendre a former des sons et 
tout d’abord des syllabes qui constituent les unités physiologiques acoustiques. I 
s’agit la d’un entrainement pratique extrémement pénible avec exercice du visage, de 
l’oule, du toucher, amélioration de la motricité phonatrice générale et particuliére ; 
aussi, doit-on conserver a ces exercices un caractére joyeux en les pratiquant en grou- 
pes. En un 4a trois mois, chez les enfants normaux, les défauts d’articulation sont ainsi 
corrigés. Quant au bégaiement, il ne peut étre traité que grace 4 une éducation sugges- 
tive donnant au petit bégue une nouvelle confiance dans ses moyens; il est nécessaire 
qu’il soit changé de milieu et que s’établisse avec son éducateur un rapport psycho- 
pédagogique favorable dépendant essentiellement de la personnalité de ce dernier. I] 
faut obtenir que l'enfant se libére, grace 4 une bonne réadaptation, de l’angoisse de ses 
complexes d’infériorité et de son attitude asociale. P. M. N. 
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MEIGNANT (Paul). Les troubles du langage chez l'enfant. Revue Médicale de 
Nancy, 1953, 74¢ année, t. LX XVIII, 1**-15 octobre, pp. 665-691. (Rapport présent¢ 
a la Réunion Psychiatrique franco-suisse. Besangon, 19 avril 1953.) 


Dans ce travail d’ensemble sont envisagés successivement : 

les troubles du langage par déficience des fonctions de réalisation auditives et mo- 
trices : dans certains cas il s’agit de troubles liés & des déficits auditifs que l’examen 
audiométrique pourra dépister chez l'enfant dont le niveau mental atteint au moins 
5 ans; tantdét il s’agit d’enfants sourds-muets (1 pour 20.000 habitants environ 
tant6t d’enfants « durs d’oreille » qui atteignent 2 p. 100 environ de la population. 

- les troubles résultant de déficits moteurs : soit syndrome neurologique (encéphalo- 
pathie infantile, syndrome de Seemann, voire méme aphasie qui, en dépit des régles 
classiques, peut se voir méme avant 9 ou 10 ans ; soit troubles prédominants de I’arti- 
culation, 4 savoir dysphonies pour lesquelles le trouble est essentiellement laryngé, 
ou dyslalies proprement dites comprenant les défauts d’articulation (blésités), ou les 
troubles du rythme (bredouillement, balbutiement et surtout bégaiement). L’étiologie 
de ce dernier, 4 prédominance masculine, parfois familiale, est & considérer principale- 
ment sous 3 aspects : la dominance latérale, gaucherie ou débilité motrice ; le décalage 
entre le niveau des facultés intellectuelles et les possibilités d’expression verbale (bé- 
gaiement de faiblesse de Legry) ; ou|l’arriération affective entrainant entre autres symp- 
tomes le « parler bébé ». 

— les troubles du langage par Jdéficience des fonctions ordonnatrices : il peut s’agir 
d‘une arriération globale chez l’oligophréne, et les tests non verbaux acquiérent ici 
une importance clinique de premier plan. Il peut s’agir aussi d’un déficit gnosique ou 
apraxie et ici se situe l’Apre discussion concernant l’audimutité encore contestée en 
France en ce qui concerne l’agnosie ou asymbolie auditive proprement dite. L’audi- 
mutité d’expression et l'aphasie d’expression s’en rapprochent avec quelques nuances 
symptomatiques. Quant aux cécités verbales ou dysgraphies d’évolution, elles débor- 
dent le cadre des troubles du langage parlé. 

les troubles du langage par altération des fonctions appétitives : il s’agit ici d'une 
veritable carence affective par hospitalisme ou d’un simple retard chez l’enfant vivant 
en milieu familial, mais toutes les nuances existent jusqu’aux véritables névroses infan- 
tiles ; les mutismes d'origine volontaire ou simulés, ou émotifs, ou idéogénes sont a 
rapprocher de ces troubles. P. M. N. 


SIMONYI (Gustav ). Echolalie dans le cadre de l’aphasie au cours de l’atrophis 
de Pick (Echolalie im Rahmen der aphasie bei Pickscher Atrophie). Monats- 
schrift fiir Psychiatrie und Neurologie, 1951, 122, n’ 1-2, pp. 100-120, 3 fig. 


Observation anatomo-clinique d’un cas présentant comme particularité, en plus 
d'une désorganisation progressive du langage, une écholalie de longue durée. La malade 
ne répondait pas aux questions, mais répétait tout ce qui lui était dit ou demandé 
L’écholalie s’étendait également a des phrases prononcées dans des langues étrangéres 
inconnues du sujet ; elles étaient répétées avec une fidélité remarquable tant au point 
de vue prononciation que mélodie de la phrase. 

Il semble bien qu’une condition essentielle pour le développement de l’écholalie 
réside dans une atteinte des lobes frontaux et temporaux, soit donc a la fois perte de 
linitiative et trouble de la compréhension verbale. 

Bibliographie. H. M. 


TUREEN (Louis L.). SMOLIK (Edmund A.) et TRITT (JackH..) Aphasie 
chez un sourd-muet (Apliasia in a deaf mute). Neurology, 1951, I, n, 3, pp. 237- 
244, 1 fig. 

Observation d’un sourd-muet congénital chez lequel s’installérent une apraxie et 
une agnosie pour la dactylophasie ainsi qu'une agraphie au niveau de la main gauche 
alors que se constituait dans tofit le cété droit une hémiplégie en rapport avec une hé- 
morragie dans un gliome infiltrant les territoires postérieurs des deuxiéme et troisiéme 
circonvolutions frontales gauches. Il est vraisemblable que les troubles dactylopha- 
Siques résultaient d’une lésion située dans la région sous-corticale de la troisiéme cir- 
convolution frontale alors que l’agraphie était en rapport avec une lésion de la portion 
posterieure de la deuxiéme circonvolution. 

Les auteurs proposent une interprétation de cette dissociation entre la gnosie ver- 
bale et la dactylophasie et apportent huit références bibliographiques. H. M. 
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MALADIES HEREDITAIRES ET FAMILIALES 





FATTOVICH (G.). Sur la forme de Kufs de l’idiotie amaurotique (Sulla forma 
di Kufs dell’ idiozia amaurotica). Jl Cervello, 1954, 30, n° 2, pp. 89-120, 44 fig. 


Aprés quelques considérations sur les affections dégénératives hérédo-familiales 
du systéme nerveux par troubles du métabolisme cellulaire des lipides, F. rapporte 
l’observation anatomo-clinique d'un cas d’idiotie amaurotique de l’aduite ayant 
débuté vers la trentiéme année et qui évolua avec les caractéres de la forme extra- 
pyramidale. 

Les lésions étaient celles d'un processus dégénératif ubiquitaire prédominant au 
niveau du striatum, du cervelet, de la corne d’Ammon sans atteinte lamellaire préfé- 
rentielle nette, intéressant exclusivement les cellules nerveuses dont le corps globuleux 
contenait un cytoplasme spumeux. A signaler dans certaines d’entre elles la présence 
de granulations déja observées par Ivan Bertrand et Bogaert, et paraissant étre des 
vestiges du réticulum fibrillaire. 

Belle iconographie et bibliographie de trente-cing noms. H. M. 


GEERTRUYDEN (E. van). Premiére observation belge de la malformation 
congénitale de Ullrich-Bonnevie. Acia Neurologica et Psychiatria Belgica, 1952, 
52, n° 2, pp. 102-110. 


Observation et présentation d'une fillette de onze ans chez laquelle sont réunies la 
plupart des anomalies réalisées par le syndrome d’Ullrich-Bonnevie : pterygium colli, 
edéme des mains et des pieds a la naissance, hypertélorisme, ptose palpébrale, na- 
nisme, hypertrichose des bras et implantation basse des cheveux. 

L’origine d’un tel syndrome demeure inconnue et certains faits plaident en faveur 
d'une étiologie héréditaire. Toutefois auteur souligne la possibilité d'une étiologie 
exogéne liée a la période de la gestation. 

Quinze références. H. M. 


MUTRUX (S.), MARTIN (F.) et CHESNI (Y.). Ataxie congénitale et fami- 
liale associée 4 des malformations somatiques, a des troubles oculaires 
et 4 des troubles mentaux. Journal de Génélique humaine, 1953, 1, n° 2, pp. 103- 
116, 1 fig. 


Etude d’un sujet présentant des troubles cérébelleux, de ’hyporéflexie tendineuse, 
des céphalées fronto-orbitaires, du strabisme, des parésies oculaires et palpébrales, 
de la débilité mentale, des troubles caractériels et des malformations somatiques rele- 
vant pour la plupart de l'état dysraphique de Bremer. Ce syndrome ainsi constitué 
ou plus ou moins atténué est congénital et ne semble pas avoir de caractére évolutif ; 
héréditaire, ila été retrouvé neuf fois dans une fratrie de douze enfants, chez deux des 
ascendants paternels et chez un des descendants. Les signes de déficit cérébelleux 
sont les plus constants, forment le centre de l’affection et autorisent a rattacher cette 
derniére aux hérédo-ataxies. 

Dix-neuf références. H. M. 


RIETTI (F.). Contribution a l'étude de la paralysie périodique (Contributo 
allo studio della paralisi périodica). Rivista di Neurologia, 1950, 20, n° 2, pp. 128-144. 


L’auteur rapporte un cas non familial de paralysie périodique et discute divers 
problémes en relation avec cette affection : comportement du potassium sérique et 
musculaire, intervention des facteurs allergiques, action des extraits thyroidiens, 
analogies avec les paralysies transitoires par intoxication par les sels de baryum. 

Bibliographie de vingt-sept noms. H. M. 
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